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PREFACE  DE  M.  LE  PROFESSETJR  DIEULAFOY 


Mon  cher  Apert , 

J'ai  lu  avec  un  grand  interet  les  epreuves  de 
votre  livre  sur  les  maladies  familiales  et  sur  les 
maladies  congenitales.  Les  questions  que  vous  y 
soulevez  sont  d'actualite.  Autant  sont  bien  elucidees 
depuis  les  decouvertes  de  Pasteur  les  causes  des 
maladies  infectieuses ,  autant,  il  faut  le  dire,  nous 
sommes  peu  renseignes  sur  1'origine  des  maladies 
familiales.  Elles  ont  pourtant  une  grande  impor- 
tance. On  se  rend  compte ,  a  la  lecture  de  votre 
livre,  qu'il  n'est  presque  pas  d'organe  ou  de  fonction 
qui  ne  puisse  presenter  des  troubles  morbides,  a 
caractere  familial,  dont  1'origine  est  independante 
de  toute  influence  exterieure  et  reside  uniquement 
dans  une  tendance  innee.  Votre  ouvrage  donne  une 
liste  etendue  de  ces  lesions  et  de  ces  troubles 
fonctionnels  familiaux;  il  en  est  de  veritablement 
curieux  et  imprevus;  il  en  est  aussi  de  terribles, 
comme  cette  mort  subite  familiale  dont  vous  rap- 
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portez  de  saisissants  exemples.  En  reunissant  les 
documents  jusqu'ici  epars,  relatifs  a  ces  maladies, 
vous  avez  fait  un  travail  utile  et  une  lacune  impor- 
tante  a  ete  comblee.  Nous  ne  possedions  en  effet 
encore  aucun  travail  d'ensemble  sur  les  maladies 
familiales. 

Mais  ce  que  je  prise  surtout  dans  votre  ouvrage, 
c'est  que  vous  ne  vous  etes  pas  borne  a  reunir  des 
documents;  vous  les  animez  d'apercus  nouveaux; 
vous  comparez  les  maladies  familiales  aux  malfor- 
mations familiales;  vous  montrez  que  la  maladie 
familiale  est  parfois  la  consequence  evidente  d'une 
conformation  vicieuse  familiale;  vous  etablissez 
qu'en  tous  cas,  les  maladies  familiales  et  les  confor- 
mations vicieuses  familiales  obeissent  a  des  lois 
generates  qui  sont  identiques  a  celles  qui  regissent 
la  transmission  des  caracteres  morphologiques  nor- 
maux  du  haut  en  bas  de  1'echelle  animale;  vous 
concluez  enfin  que  Fheredite  morbide ,  en  ce  qui 
concerne  les  maladies  familiales,  est  soumise  aux 
memes  lois  que  1'heredite  physiologique. 

L'application  que  vous  avez  ainsi  faite  a  la  mede- 
cine  de  resultats  etablis  par  des  etudes  de  biologie 
pure,  s'etait  montree  trop  feconde  pour  que  vous  ne 
persistiez  pas  dans  cette  voie.  Elle  vous  a  conduit 
a  voir  que  1'analogie  est  grande  entre  les  confor- 
mations vicieuses  familiales  et  les  modifications 
morphologiques  qu'ont  etudiees  les  biologistes  dans 
les  especes  animales ,  sous  le  nom  de  variations  et 
de  mutations.  Gomme  les  biologistes,  vous  voyez 
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dans  les  mutations  la  consequence  de  variations  pro- 
gressives qui,  d'abord  insensibles,  entrainent,  quand 
elles  evoluent  toujours  dans  le  meme  sens ,  une 
rupture  brusque  de  Fequilibre  morphologique.  Vous 
en  faites  Fapplication ,  dans  1'espece  humaine,  a  la 
luxation  congenitale  de  la  hanche  et  a  Fachondro- 
plasie.  L'analogie  entre  les  conformations  vicieuses 
familiales  et  les  maladies  familiales  proprement 
dites  vous  porte  a  conclure  que  ce  qui  se  passe 
pour  les  lines  au  point  de  vue  morphologique  doit 
se  passer  pour  les  autres  au  point  de  vue  fonc- 
tionnel.  Votre  facon  de  comprendre  les  maladies 
familiales  est  logique  et  d'accord  avec  les  donnees 
scientifiques  actuelles. 

Bref,  aussi  bien  dans  les  details  que  dans  la 
conception  d'ensemble,  1'interet  de  votre  ouvrage 
ne  se  dement  pas  un  instant.  G'est  une  oeuvre  de 
merite  et  un  excellent  travail  dont  la  lecture  est 
captivante  et  instructive. 

G.  DIEULAFOY. 


MALADIES  FAMILIALES 


ET 


MALADIES     CONGENITALES 


INTRODUCTION 

On  appelle  maladies  familiales  les  maladies  qui  reu- 
nissent  les  caracteres  suivants  :  1°  elles  frappent  habi- 
tuellement  plusieurs  sujets  d'une  m£me  famille  ;  2«  elles 
affectent,  dans  une  meme  famille,  une  forme  et  une  evo- 
lution identiques  chez  tous  les  sujets  atteints  ;  3°  elles 
apparaissent,  chez  ces  sujets,  independamment  de  toute 
cause  exterieure,  agissant,  soit  dans  la  vie  intra-uterine, 
soit  dans  la  vie  extra-uterine.  Ge  sont  done  des  maladies 
du  germe  lui-meme  ;  1'ovule  ou  le  spermatozoide  dont  le 
sujet  est  issu  a  deja,  des  son  origine,  une  tare  latente  ; 
1'evolution  exterieure  du  sujet  ne  fait  que  permettre  a 
la  tare  originelle  de  se  manifester. 

On  voit  que  la  denomination  de  «  maladie  familiale  » 
a  pris  en  medecine  une  acception  beaucoup  plus  res- 
treinte  que  ne  semble  le  comporter  1'acceptation  cou- 
rante  du  terme.  II  ne  faut  done  pas  appeler  «  maladie 
familiale  »  une  epidemic  de  famille,  puisque  les  mala- 
dies epidemiques  ont  une  cause  exterieure,  le  microbe. 
Pour  la  meme  raison,  il  ne  faut  pas  parler  de  «  maladie 
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*  >j  rqu-aml;  ,on  / Constate  chez  plusieurs  enfants 
une  syphilis  transmise  par  le  pere  ou  la  mere ;  la  mala- 
die  existe  alors,  il  est  vrai,  a  la  naissance,  mais  elle 
resulte  d'une  contagion  intra-uterine  par  le  microbe  de 
la  syphilis;  elle  est  congenitale ,  mais  elle  n'est  pas 
originelle  ;  elle  n'est  done  pas  une  «  maladie  familiale  » 
au  sens  precis  du  mot.  II  ne  faut  pas  davantage  quali- 
fier de  maladie  familiale  une  diathese  telle  que  1'arthri- 
tisme  ou  la  disposition  nevropathique,  frappant  la  plu- 
part  des  membres  d'une  meme  famille,  car  cette  diathese 
ou  cette  disposition  se  manifestent  de  differentes  manieres 
chez  les  divers  membres  de  la  famille  :  diabete,  goutte, 
lithiase,  dermatoses,  migraines,  par  exemple  dans  la 
famille  arthritique  ;  hysteric,  alienation  mentale,  stig- 
mates  de  degenerescence ,  affections  nerveuses  orga- 
niques,  dans  la  famille  nevropathique.  La  maladie 
familiale  est  quelque  chose  de  beaucoup  plus  special  et 
de  beaucoup  plus  caracteristique. 

Voici,  par  exemple,  un  sujet  atteint  de  myopathie 
familiale,  type  facio-scapulo-humeral  de  Landouzy-Deje- 
rine.  Le  sujet  n'a  rien  presente  d'anormal  jusqu'a  Tage 
de  dix  a  douze  ans.  A  ce  moment,  1'atrophie  des  muscles 
de  la  face  commence  a  se  produire,  donnant  a  la  phy- 
sionomie  une  apparence  speciale  d'impassibilite  beate  ; 
puis  rimmobilite  de  la  face  s'est  accentuee,  1'occlusion 
palpebrale  est  devenue  impossible.  Au  bout  de  plusieurs 
annees,  Taffection  a  envahi  la  racine  des  membres  supe- 
rieurs,  les  muscles  de  1'epaule  se  sont  emacies  ;  puis 
tres  lentement,  mais  irrevocablement, -la  maladie  s'est 
etendue  de  proche  en  proche,  symetriquement  et  pro- 
gressivement,  auxbras,  aux  avant-bras,  aux  mains,  aux 
membres  inferieurs ,  au  tronc ,  et  a  reduit  le  malade  a 
Tetat  squelettique.  Entre  temps,  parmi  les  freres  et 
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soeurs  du  malade ,  quelquefois  aussi  parmi  ses  cousins 
ou  cousines,  un,  deux,  trois  sujets  ou  davantage,  a 
mesure  qu'ils  atteignaient  1'age  de  dix  a  douze  ans,  ont 
presente  absolument  les  monies  phenomenes  :  1'atrophie 
musculaire  a  frappe  d'abord  la  face  ;  puis,  aussi  lente- 
ment  que  chez  le  premier  malade ,  et  aussi  surement, 
elle  a  gagne  dans  le  meme  ordre  les  epaules,  les  bras, 
les  membres  inferieurs,  le  tronc  ;  si  bien  que  la  maladie 
chez  Fun  reproduit  absolument  Tetat  du  precedent 
quelques  annees  auparavant.  La  maladie  est  suscep- 
tible de  reparaitre  dans  les  m£mes  conditions  dans  les 
generations  suivantes,  soit  sur  les  enfants  des  sujets 
malades,  s'ils  ont  ete  susceptibles  de  faire  souche,  soit 
sur  les  enfants  des  freres  ou  soeurs  demeures  sains. 

Les  myopathies,  decrites  par  Duchenne  de  Boulogne, 
en  1861,  sont  un  type  de  maladie  familiale  ;  leur 
maniere  de  se  comporter  a  longtemps  paru  isolee  en 
pathologic.  A  Gharcot  et  a  ses  eleves,  Pierre  Marie  et 
Londe,  revient  le  merite  d'en  avoir  rapproche  certaines 
maladies  de  Faxe  cerebrospinal  et  d'avoir  cree  le  groupe 
des  maladies  familiales  du  systeme  nerveux.  Ce  groupe 
s'est  enrichi  de  telle  fagon,  qu'il  est  impossible  aujour- 
d'hui  d'ea  denombrer  exactement  les  formes  morbides 
diverses.  Mais,  quelle  que  soit  leur  variete,  toutes  con- 
servent  un  certain  nombre  de  caracteres  speciaux  aux 
maladies  familiales,  bien  mis  en  relief  dans  les  travaux 
de  Lorrain,  de  Long  et  de  Jendrassik,  et  que  nous 
etudierons  en  detail. 

Ge  n'est  que  dans  ces  dernieres  annees  que  la  notion 
des  maladies  familiales  a  passe  de  la  pathologic  ner- 
veuse  au  domaine  de  la  medecine  generale,  et  nous 
verrons,  au  courant  de  ce  livre,  que  presque  tous  les 
appareils  organiques  sont  susceptibles  de  presenter  des 
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troubles    et   des   lesions   se   presentant  avec   le    cachet 
propre  aux  maladies  familiales. 

On  s'est  egalement  aperc.u  que  des  maladies  decrites 
depuis  longtemps,  telles  que  1'hemophilie  et  le  dalto- 
nisme,  ont  tous  les  caracteres  des  maladies  familiales 
et  doivent  rentrer  dans  ce  meme  groupe. 

Bien  que  datant  seulement  de  quelques  annees,  1'etude 
d'ensemble  des  maladies  familiales  est  aujourd'hui  assez 
avancee  pour  justifier  ce  travail.  Des  conditions  favo- 
rables  m'ont  conduit  a  Tecrire,  en  y  adjoignant,  comme 
preambule  necessaire,  certaines  considerations  sur  les 
malformations  congenitales. 

L'orientation  generale  de  mes  etudes  medicales  et 
mes  sejours  a  titres  divers  dans  les  cinq  hopitaux 
parisiens  d'enfants  et  a  la  Maternite  de  Paris,  m'avaient 
en  effet  amene  a  recueillir  un  certain  nombre  de  docu- 
ments interessants  sur  les  affections  congenitales  de 
tout  ordre  et  sur  les  maladies  familiales.  Quelques -uns 
de  ces  documents  ont  fait  1'objet  de  lecons  dans  les 
hopitaux,  de  publications  dans  les  journaux  medicaux, 
ou  de  communications  dans  diverses  societes  savantes. 
Ainsi  disperses,  ils  n'offrent  d'hitercH  qu'au  point  de 
vue  particulier  de  Taffection  etudiee;  il  etait  utile  de 
les  reunir,  de  les  coordonner  et  d'en  tirer  les  vues 
d'ensemble  que  je  n'ai  pu  exposer  qu'imparfaitement  a 
propos  de  chaque  cas  isole.  Ainsi  est  ne  ce  Traite  des 
maladies  familiales  et  congenitales.  Je  n'ai  pas  la  pre- 
tention  de  publier  un  traite  complet  de  ces  maladies. 
Pour  ce  qui  est  des  maladies  congenitales  a  propre- 
ment  parler,  une  telle  publication  aurait  ete  bien  inu- 
tile de  ma  part,  venant  apres  les  oeuvres  magistrales 
de  MM.  Lannelongue  et  Achard,  et  de  M.  Kirmisson. 
J'ai  done  limite  les  chapitres  consacres  aux  maladies 
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congenitales  a  celles  de  ces  affections  qui  avaient  ete 
de  ma  part  1'objet  de  remarques  particulieres  et  a  celles 
que  leur  caractere  hereditaire  et  familial  rapprochait  des 
maladies  familiales  proprement  dites,  en  permettant 
des  comparaisons  fecondes,  et  j'ai  porte  tout  mon  effort 
sur  Fetude  des  maladies  familiales. 

Ainsi  compris ,  ce  livre  n'est  qu'une  tres  faible  contri- 
bution au  grand  mouvement  que  ces  dernieres  annees 
ont  vu  eclore  dans  notre  pays. 

Le  cri  d'alarme  des  medecins,  des  hygienistes ,  des 
sociologues ,  des  hommes  d'Etat ,  a  revele  au  grand 
public  combien  sont  defectueuses  les  conditions  demo- 
graphiques  de  notre  pays.  La  natalite  diminue  rapide- 
ment ;  la  mortalite ,  tout  en  restant  inferieure  a  celle 
des  pays  voisins,  ne  decroit  pas  suffisamment.  Les 
premiers  remedes  que  cet  etat  de  choses  appelle,  on 
est  a  peu  pres  d'accord  pour  les  formuler,  et  s'ils  com- 
mencent  a  peine  a  etre  appliques ,  ce  n'est  pas  la  faute 
des  hommes  qui,  a  1'exemple  et  sous  la  conduite  de 
mon  cher  maitre  M.  Budin,  y  ont  consacre  leurs  peines 
et  leur  talent.  La  diminution  de  la  mortalite  infantile 
prouve  que  leurs  efforts  n'ont  toutefois  pas  ete  vains,  et 
qu'un  premier  resultat  est  atteint  en  ce  qui  concerne 
«  la  preservation  de  la  graine  ».  Mais  le  probleme  de 
la  natalite  comporte  un  autre  element,  «  Famelioration 
de  la  graine.  »  A  ce  point  de  vue,  nous  possedons  beau- 
coup  moins  de  donnees  ;  certes,  des  observations  empi- 
riques  nous  ont  fait  connaitre  les  elements  etiologiques, 
alcoolisme,  syphilis,  tuberculose,  que  Ton  retrouve  si 
souvent  a  1'origine  des  «  degenerescences  »  de  la  race. 
De  ce  cote  encore,  la  lutte  est  entreprise,  et  la  mede- 
cine  sociale  de  ces  «  maladies  populaires  »  a  fait  Fobjet 
d'un  cours  professe  a  la  Faculte  de  medecine  par  mon 
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collegue  et  ami  Renon.  Mais  le  mecanisme  de  ces  dege- 
nerescences  est  encore  bien  obscur.  Ge  mot  m£me  de 
degenerescence  est  applique  a  un  ensemble  de  faits 
tout  a  fait  disparates. 

Qu'un  individu  presente  une  anomalie  physique,  phy- 
siologique,  mentale  quelconque,  on  ne  manque  pas  de 
la  taxer  de  «  stigmate  de  degenerescence  ».  Meme  si 
Fanomalie  constitue  une  superiorite,  on  accuse  la  dege- 
nerescence, on  se  contente  de  1'attenuer  par  un  qualifi- 
catif  :  le  sujet  est  un  «  degenere  superieur  ».  Pour  cer- 
tains auteurs,  ce  mot  de  degenerescence  explique  tout  et 
englobe  tout.  Toute  anomalie  morphologique  ( pour  nous 
en  tenir  aux  stigmates  physiques)  leur  parait  stigmate 
de  degenerescence,  et,  quand  ils  Font  qualifiee  ainsi,  ils 
n'en  cherchent  plus  Fexplication,  tant  est  grand  le  pou- 
voir  des  mots.  Si,  au  lieu  de  s'en  tenir  la,  on  cherchait 
le  detail  du  determinisme  de  ces  anomalies,  on  verrait 
que  de  nombreuses  conformations  vicieuses ,  qualifiees 
de  stigmates  de  degenerescence,  sont  acquises  dans  la 
premiere  enfance  sous  des  influences  accidentelles ;  les 
fronts  bombes,  et  ce  que  les  Allemands  appellent 
le  crane  en  tour  (Turmschadel],  les  implantations 
vicieuses  des  dents,  la  forme  carree  des  machoires 
sont,  dans  la  majorite  des  cas,  des  reliquats  de  rachi- 
tisme,  maladie  acquise  par  hygiene  defectueuse  de  la 
premiere  enfance ;  les  hernies  sont  le  plus  souvent  dues 
a  la  distension  des  parois  abdominales  a  la  suite  de 
dyspepsies  chroniques  de  la  premiere  enfance,  elles-memes 
dues  a  une  alimentation  vicieuse ;  le  «  gros  ventre 
flasque  des  nourrissons  dyspeptiques  »  (Marfan)  est 
Forigine  trop  ignoree  du  «  ventre  a  triple  saillie  »  ( Mal- 
gaigne)  predisposant  aux  hernies;  1'evasement  costal, 
certaines  deformations  thoraciques  sont  egalement  dus 
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au  rachitisme,  tandis  que  d'autres  sont  dues  aux  ade- 
nopathies  tracheobronchiques  chroniques,  si  communes 
dans  1'enfance,  aux  vegetations  adeno'ides,  a  Fhypertro- 
phie  cardiaque  des  adolescents,  etc.  Inversement,  on 
attribue  au  rachitisme  des  malformations  du  thorax  et 
des  membres  qui  n'ont  rien  a  voir  avec  lui,  et  qui 
remontent  a  la  vie  foetale. 

Pour  ce  qui  est  des  malformations  congenitales 
que  Ton  veut  toutes  considerer  comme  «  stigmates 
de  degenerescence  » ,  la  encore  il  importe  de  distin- 
guer. 

Tantot,  en  effet,  les  anomalies  congenitales  sont  le 
resultat  de  maladies  fcetales,  generales  ou  locales,  ayant 
retenti  sur  la  croissance  et  le  developpement  de  tout 
ou  partie  de  Forganisme  foetal;  elles  realisent  alors, 
avec  une  intensite  inflniment  plus  grande ,  des  conse- 
quences que  nous  voyons  se  produire  parfois  chez  Fen- 
fant  plus  age  a  la  suite  des  maladies  les  plus  diverses, 
et  leur  etude  complete,  en  ramplifiant,  et  eclaire  dans 
ses  details  celle  des  arrets  de  la  croissance  et  des  troubles 
du  developpement  de  Fenfant  auxquels  j'ai  consacre  un 
autre  ouvrage1.  Elles  n'ont  alors  rien  a  voir  avec  Fhere- 
dite,  ni  avec  la  degenerescence ,  et  ne  sont  pas  elles- 
memes  hereditaires. 

Tantot  il  ne  s'agit  pas  d'un  accident  de  la  vie  foetale, 
mais  d'une  tendance  innee  du  germe  a  evoluer  sur  un 
type  anormal ;  il  en  est  ainsi  dans  les  malformations 
hereditaires  et  familiales,  dont  F etude,  poursuivie  dans 
la  serie  des  generations  d'une  meme  famille,  est  des  plus 
instructives  pour  le  medecin.  Je  montrerai,  en  effet,  que 
les  maladies  familiales  telles  que  Fhemophilie,  la  neuro- 
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fibromatose ,  le  daltonisme,  1'heredoataxie ,  sont  des 
troubles  devolution  vicieuse  au  meme  titre  que  la  poly- 
dactylie  et  la  polymastie ;  la  seule  difference  est  que 
1'affection  porte  sur  un  viscere  ou  sur  un  systeme  his- 
tologique  ou  physiologique ,  au  lieu  de  porter  sur  un 
organe  apparent.  Je  montrerai  ensuite  qu'il  n'y  a  aucune 
difference  fondamentale  entre  les  maladies  familiales  et 
les  temperaments.  La  cholemie  familiale  et  le  tempera- 
ment bilieux,  la  dysthyroidie  familiale  et  le  tempera- 
ment strumeux,  c'est  la  meme  chose.  Temperaments, 
maladies  familiales,  malformations  familiales,  ou,  plus 
generalement  meme,  conformations  familiales,  obeissent, 
pour  leur  transmission  dans  les  families  et  pour  leur 
evolution  dans  les  individus,  aux  me'mes  lois  primor- 
diales.  Ges  grandes  lois  de  I'heredite,  les  biologistes  les 
ont  etudiees  sans  toutefois  arriver  a  des  conclusions 
bien  solides.  En  medecine  il  nous  est  possible,  au  con- 
traire,  a  la  fois  de  tirer  profit  de  ce  que  nous  apprend 
la  biologic  et  d'en  verifier  le  bien  fonde  :  nous  arrivons 
bien  souvent  ainsi  a  des  resultats  plus  precis  et  mieux 
etablis  que  dans  les  etudes  de  science  pure ;  c'est  ce  qui 
arrive  pour  Theredite.  Grace  a  la  connaissance  de  ces 
lois  nous  pourrons,  non  pas  remedier  a  toutes  les 
«  degenerescences  »,  mais  distinguer  ce  qui  est  evitable 
de  ce  qui  ne  Test  pas,  et  tirer  de  cette  distinction  des 
applications  pratiques. 

Au  point  de  vue  pratique  immediat,  ce  qui  importe, 
en  presence  d'une  anomalie,  c'est  de  savoir,  pour  le  cas 
particulier,  si  elle  est  morbide  et  resulte  d'un  accident 
de  la  vie  fcetale,  ou  si  elle  est  innee  et  heredofamiliale . 
Dans  le  premier  cas,  elle  n'a  de  consequence  que  pour 
1'individu  qui  en  est  porteur ;  elle  est  le  stigmate  d'une 
perturbation  brutale  apportee  dans  1'evolution  du  foetus 
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par  une  influence  incidente,  et  elle  ne  se  transmettra 
pas  plus  par  1'heredite  qu'une  lesion  survenue  pendant 
la  vie  extra -uterine  :  amputation,  symphyse  pleu- 
rale,  etc.  Dans  le  second  cas,  au  contraire,  1'affection 
est  innee,  et  sa  causalite  se  perd  dans  la  serie  immense 
des  influences  diverses  qui  ont  pu  s'exercer  sur  les 
generations  anterieures ;  elle  est  absolument  analogue 
alors  aux  variations  etudiees  par  les  biologistes,  et  est 
soumise  dans  sa  transmission  aux  memes  lois. 

Si  Ton  veut  conserver  le  terme  de  degenerescence , 
c'est  a  ces  seules  variations  qu'il  faut  le  reserver.  Encore 
faut-il  remarquer  1'impropriete  du  terme.  La  variation 
tend  a  creer  une  variete  plus  ou  moins  permanente  dans 
une  espece  donnee  ;  la  fixation  de  cette  variete  serait 
tout  au  plus  susceptible  d'aboutir  a  la  formation  d'une 
espece  nouvelle,  mais  non  d'un  genre  nouveau  :  «  Despe- 
ciescence  »  (tendance  a  F  aberration  de  Tespece)  serait  done 
plus  correct  que  «  degenerescence  »  (tendance  a  1'aberra- 
tion  du  genre ) ;  mais  le  long  emploi  que  les  alienistes 
et  les  neurologistes  d'abord,  les  psychologues  et  les 
litterateurs  ensuite,  ont  fait  du  terme  degenerescence  lui 
a  donne  droit  de  cite,  non  seulement  dans  le  langage 
medical ,  mais  dans  la  langue  courante ;  il  faut  done  le 
conserver ;  mais  il  est  permis  de  preciser  les  faits  aux- 
quels  on  doit,  sous  peine  d'erreur,  le  reserver.  C'est  ce 
que  nous  tacherons  de  faire. 

Quels  que  soient  du  reste  les  termes  employes,  ce 
qui  importe,  c'est  de  fixer  le  determinisme  des  affec- 
tions hereditaires  susceptibles  de  modifier  en  mal  notre 
race  et  notre  espece.  Un  grand  nombre  de  travaux 
recents  ont,  sinon  elucide  completement  le  mecanisme 
de  leur  apparition,  du  moins  montre  les  causes  qui  pro- 
voquent  certaines  d'entre  elles,  et  permis  d'eliminer 
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d'autre  part  les  malformations  congenitales  de  cause 
accidentelle  qui  n'ont  rien  a  voir  avec  elles.  Je  ferai  de 
grands  emprunts  a  ces  travaux.  Ceux  de  Le  Damany 
sur  la  pathogenic  anthropologique  de  la  luxation  congeni- 
tale  de  la  hanche,  ceux  de  Rabaud  sur  la  pseudence- 
phalie,  la  cyclocephalie  et  le  spina  bifida,  m'ont  en  par- 
ticulier  ete  precieux.  G'est  dans  des  voies  analogues  que 
j'ai  cherche  a  determiner  le  mecanisme  des  plus  impor- 
tantes  malformations  congenitales.  Je  me  suis  d'abord 
engage  dans  cette  voie  par  pure  curiosite  scientifique , 
sans  prevoir  une  application  pratique  possible  comme 
aboutissant  de  ces  travaux.  Et  voici  que  les  lois  de  la 
production  des  malformations  familiales  se  trouvent 
s'appliquer  egalement  aux  maladies  familiales  et  inte- 
ressent  non  seulement  le  teratologiste ,  non  seulement 
le  neurologiste  et  Talieniste,  mais  encore  le  medecin  et 
le  chirurgien.  J'espere  le  montrer  au  cours  de  cet 
ouvrage. 

Nous  passerons  d'abord  en  revue  un  certain  nombre 
de  malformations  congenitales,  choisies  parmi  les  plus 
frequentes,  et  parmi  celles  dont  le  mode  de  production 
est  le  plus  interessant  ou  le  mieux  elucide.  Nous  verrons 
que  certaines  malformations  s'expliquent  par  des  acci- 
dents bien  determines  de  la  vie  intra-uterine ;  celles-la 
ne  sont  pas  transmissibles  hereditairement.  D'autres 
malformations  sont,  au  contraire,  remarquables  par  leur 
caractere  familial  et  par  leur  reapparition  de  generation 
en  generation  dans  les  memes  lignees ;  la  facilite  avec 
laquelle  on  peut  les  constater  et  les  suivre  fait  que 
Fetude  de  semblables  families  est  plus  precieuse  pour 
Fetude  des  lois  de  1'heredite  que  la  transmission  de 
caracteres  physiologiques,  toujours  plus  dilliciles  a  defi- 
nir.  Nous  verrons  ensuite  qu'il  est  possible  de  passer 
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insensiblement  des  malformations  familiales  aux  mala- 
dies familiales  proprement  dites,  et  que  parfois  meme 
la  maladie  familiale  est  la  consequence  de  Fheredite 
d'une  malformation ;  ainsi  le  developpement  exagere , 
dans  certaines  families,  de  Fapophyse  clinoide  anterieure 
du  sphenoide  est  Forigine  de  certaines  formes  d'atrophie 
familiale  du  nerf  optique.  Sans  avoir  la  prevention  de 
passer  en  revue  les  varietes  si  nombreuses  des  maladies 
familiales,  nous  en  etudierons  les  principales,  sans  nous 
limiter,  comme  on  Fa  fait  trop  souvent,  aux  affections 
familiales  du  systeme  nerveux.  Tous  les  tissus  sont 
susceptibles  de  debilite  congenitale  familiale,  et  tous 
les  organes  peuvent  etre  atteints  d' affections  familiales, 
soit  lesionnelles ,  soit  paraissant  simplement  fonction- 
nelles.  Apres  avoir  etudie  les  malformations  et  les 
affections  familiales,  apres  avoir  vu  selon  quel  mode 
elles  se  transmettent  dans  les  memes  families,  nous 
pourrons  etablir  les  lois  de  cette  transmission ;  elles 
sont  les  me'mes  pour  les  maladies  familiales  que  pour 
les  malformations  familiales.  En  comparant  ces  resultats 
avec  ceux  qu'ont  obtenus  les  eleveurs  et  les  horticulteurs 
operant  sur  les  varietes  animales  ou  vegetales,  naturelles 
ou  artificielles,  nous  nous  rendrons  compte  de  Fidentite 
des  lois  de  Fheredite  dans  toute  1'echelle  des  dtres. 
L'heredite  pathologique  est  regie  par  les  m£mes  regies 
que  Fheredite  physiologique ,  ou,  pour  mieux  dire,  elle 
se  confond  avec  elle.  Les  faits  d'ordres  divers  ainsi 
rapproches  sont  done  ramenes  a  un  seul ;  cela  peut  avoir 
quelque  utilite  si,  comme  Fa  defini  Taine,  le  progres 
de  la  science  consiste  a  expliquer  un  ensemble  de  faits 
par  un  fait  superieur  qui  les  engendre. 


CHAPITRE  PREMIER 

LES    MALFORMATIONS    CARDIAQUES 
PAR  ENDOCARDITE  FCETALE 


SOMMAIRE.  —  Mecanisme  du  developpement  embryonnaire  :  a  1'etat 
normal,  la  persistance  du  type  morphologique  est  assuree  par  la 
permanence  des  conditions  physiques  du  developpement  embryon- 
naire; dispositions  assurant  cette  permanence;  modification  du  deve- 
loppement sous  I' influence  des  causes  perturbatrices ;  exemple  de 
Tendocardite  foetale;  deviation  des  veines  liquides  intracardiaques; 
persistance  anormale  d'orifices  foetaux  temporaires  ;  objections 
faites  a  cette  explication  :  la  «  theorie  des  arrets  de  developpe- 
ment »>  ;  il  n'y  a  guere  d'arrets  du  developpement,  mais  seule- 
ment  des  deviations  de  developpement  dont  il  faut  rechercher  la 
cause;  Tendocardite  foetale  est  la  cause  de  la  plupart  des  malfor- 
mations cardiaques;  il  n'est  nullement  necessaire  qu'elle  se  produise 
a  la  septieme  semaine  pour  entrainer  une  perforation  interventricu- 
laire;  possibilite  de  perforation  apres  coup  d'une  cloison  deja  fer- 
mee;  diminution  de  calibre  des  arteres;  les  organes  ont  les  arteres 
qu'ils  meritent. 


Nous  commencerons  par  les  malformations  cardiaques, 
a  cause  de  leur  grand  interet  clinique  et  de  la  richesse 
des  documents  dont  nous  disposons  a  leur  egard.  Elles 
sont,  du  reste,  un  excellent  exemple  du  retentissement 
lointain  qu'une  affection  foetale  localisee  (en  1'espece, 
le  plus  souvent  une  endocardite  valvulaire)  peut  avoir 
sur  le  developpement,  non  seulement  de  la  partie 
atteinte,  mais  meme  des  organes  ou  portions  d'organes 
en  connexion  physiologique  avec  celle-ci,  et  dont  le 
fonctionnement  s'est  trouve  profondement  modifle. 
L'alteration  de  la  fonction  entraine  1'alteration  morpho- 
logique ;  le  fait  si  souvent  constate  que  «  la  fonction 
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fait  1' organ  e  »  ne  peut  nulle  part  £tre  saisi  plus  sur  le 
vif. 

La  plupart  des  malformations  cardiaques  peuvent  etre 
prises  a  temoin  de  cette  verite.  Voici,  par  exemple,  un 
coeur  de  jeune  enfant  qui  presente  un  type  morpholo- 
gique  relativement  frequent  :  il  s'agit  de  retrecissement 
de  I' orifice  de  Vartere  pulmonaire  associe  a  la  perfora- 
tion de  la  cloison  interventriculaire  et  a  la  beance  du 
trou  de  Botal.  Le  retrecissement  de  Forifice  pulmo- 


Fig.  \ .  —  Endocardite  foetale  de  1'orifice  pulmonaire  ;  deux  grosses  vegetations  sur 
la  valvule  sigmo'ide  poste"rieure. 


naire  est  du  a  la  presence ,  sur  la  valvule  sigmo'ide 
posterieure ,  de  deux  grosses  vegetations  blanchatres , 
lisses,  de  consistance  cartilagineuse ,  inserees  a  la  face 
ventriculaire  de  la  valvule  (fig.  1);  ces  productions  sont 
evidemment  le  reliquat  d'une  endocardite  et  d'une  endo- 
cardite  deja  ancienne,  leur  durete  en  est  la  preuve.  En 
cas  semblable,  il  est  bien  difficile  de  ne  pas  admettre 
que  V endocardite  est  la  lesion  primitive;  les  autres  ano- 
malies ne  sont  que  la  consequence  du  trouble  apporte*  a 
rhydraulique  du  creur  foetal  par  le  retrecissement  de 
1'orifice  pulmonaire,  et,  loin  d'etre  des  jeux  de  la  nature, 
comme  disaient  les  anciens  (lusus  naturse),  elles  sont  la 
consequence  forcee,  obligatoire,  des  conditions  nouvelles 
dans  lesquelles  le  coeur  a  acheve  son  developpement. 
II  ne  faut  pas  croire,  en  effet,  qu'un  organe  se  deve- 
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loppe  sur  un  plan  preetabli ,  et  que  1'heredite  est  une 
force  tendant  a  realiser  ce  plan.  II  n'y  a  pas  dans  la 
nature  de  forces  vitales  speciales ,  et  tous  les  recents 
progres  de  la  science  ont  concouru  a  montrer  que  les 
etres  vivants  sont  soumis  aux  memes  lois  physiques 
que  les  corps  bruts.  L'heredite  consiste  simplement  en 
ce  fait  :  1°  que  1'ovule  feconde  reproduit  identiquement 
la  constitution  des  ovules  dont  sont  nees  les  generations 
anterieures ;  2°  que  1'embryon  issu  de  cet  ovule  va  effec- 
tuer  son  developpement  dans  des  conditions  identiques 
a  celles  ou  se  sont  trouves  places,  aux  periodes  corres- 
pondantes ,  les  embryons  des  generations  anterieures. 
Tout  concourt,  chez  les  £tres  vivants,  a  maintenir  iden- 
tiques de  generation  en  generation  ces  conditions  de 
developpement;  plus  1'etre  est  eleve  dans  1'echelle  ani- 
male,  plus  ce  maintien  est  rigour eusement  assure.  L'em- 
bryon  humain ,  en  particulier ,  trouve  dans  la  matrice 
de  la  femme  des  conditions  de  developpement  toujours 
les  mdmes  :  la  temperature  est  constante ,  la  composi- 
tion chimique  du  milieu  interieur  est  invariable;  Tune 
et  1'autre  sont  maintenues  constantes  et  invariables  par 
des  mecanismes  autoregulateurs,  qui  ne  se  trouvent  en 
defaut  qu'en  cas  de  maladie  grave  de  la  mere.  Le  nou- 
vel  etre  est,  de  plus,  protege  centre  toute  action  exte- 
rieure  par  de  multiples  remparts  :  parois  abdominales , 
coussin  intestinal,  muscle  uterin ,  enveloppes  de  Fceuf, 
liquide  amniotique ,  Constance  absolue  des  influences 
interieures,  annihilation  complete  des  influences  exte- 
rieures ;  telles  sont  les  conditions  de  developpement 
de  1'embryon  humain.  II  n'est  pas  etonnant  que,  par- 
tant  d'une  constitution  primordiale  toujours  la  me'me, 
et  soumis  a  des  conditions  de  developpement  toujours 
les  memes,  1'embryon  humain  se  developpe  sous  un 
type  toujours  le  m£me ,  qui  est  le  type  specifique  de 
Fespece  humaine.  Ge  que  je  tiens  a  faire  remarquer, 
c'est  que  cette  identite  tient  a  la  permanence  de  1'iden- 
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tite  des  conditions  de  developpement,  et  nullement  a 
je  ne  sais  quelle  harmonie  preetablie. 

Ghaque  partie  de  1'embryon  se  comporte ,  a  ce  point 
de  vue,  comme  I'embryon  tout  entier.  Le  coeur,  en  par- 
ticulier,  se  developpe  en  regie  selon  un  type  toujours  le 
meme,  parce  que  les  influences  mecaniques  qui  faconnent 
les  parois  cardiaques  sont,  sauf  intervention  anormale, 
toujours  les  memes.  Le  tube  cardiaque  contractile,  d'abord 
rectiligne,  se  contourne ,  parce  qu'il  croit  plus  vite  que 
les  parties  voisines  de  I'embryon;  il  se  cloisonne,  parce 
que  son  tissu  prolifere  davantage  aux  points  ou  les  veines 
liquides  qui  le  parcourent  sont  separees  par  des  espaces 
morts;  ces  points  etant  toujours  les  memes  lorsqu'une 
cause  perturbatrice  n'est  pas  intervenue,  les  cloisons 
se  forment  toujours  sur  le  meme  type  morpholo- 
gique. 

Supposons,  au  contraire,  qu'un  des  mecanismes  pro- 
tecteurs  de  Tembryon  se  soit  trouve  en  defaut,  et  qu'un 
element  perturbateur  soit  intervenu.  Dans  le  cas  de 
1'endocardite  foetale,  la  perturbation  est  due  au  passage 
de  quelques  microbes  dans  le  milieu  interieur  maternel 
d'abord,  puis  de  Ik  dans  le  milieu  interieur  fcetal;  ces 
microbes  se  sont  fixes  sur  1'endocarde  de  la  valvule 
pulmonaire ,  ils  en  ont  cause  la  proliferation  exageree ; 
1'orifice  de  la  valvule  pulmonaire  est,  par  suite,  retreci. 
La  pression  dans  le  ventricule  droit  est  augmentee;  le 
courant  sanguin  qui,  chez  le  foetus  des  premieres  semaines, 
va  du  ventricule  droit  au  ventricule  gauche,  au  lieu  de 
diminuer  peu  a  peu  jusqu'a  s'annihiler  (ce  qui  permet 
a  la  cloison  interventriculaire  de  se  former  et  de  se  fer- 
mer),  persiste ;  par  suite ,  la  cloison  ventriculaire  cesse 
de  croitre  et  reste  perforce. 

Le  mecanisme  de  la  persistance  du  trou  de  Botal,  en 
cas  de  retrecissement  de  1'orifice  pulmonaire  par  endo- 
cardite  foetale,  est  le  meme.  Normalement  le  trou  de 
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Botal  se  ferme  peu  apres  la  naissance ,  parce  que  la 
premiere  inspiration  appelle  dans  les  poumons  par  Tar- 
tere  pulmonaire  tout  le  sang  du  coeur  droit;  la  portion 
de  ce  sang  qui,  avant  la  naissance,  passait  de  1'oreil- 
lette  droite  a  Toreillette  gauche  par  le  trou  de  Botal, 
cesse,  a  partir  de  la  premiere  inspiration,  de  passer  par 
ce  trou;  des  lors,  la  cloison  interauriculaire  prolifere,  et 
le  trou  se  comble.  Telle  est  la  fa$on  dont  les  choses  se 
passent,  quand  aucun  obstacle  ne  s'oppose  a  Tappel  du 
sang  vers  les  poumons.  En  cas  de  retrecissement  de 
1'artere  pulmonaire  par  endocardite  foetale,  cet  appel 
n'a  plus  son  efficacite  entiere;  le  sang  continue  done  a 
passer  au  moins  partiellement  a  travers  le  trou  de  Botal, 
et  ce  trou  ne  se  ferme  pas. 

L'endocardite  pulmonaire  suffit,  vous  le  voyez,  a 
expliquer  les  malformations  concomitantes  du  coeur  que 
je  vous  ai  presente ,  tant  la  perforation  ventriculaire 
que  la  beance  du  trou  de  Botal. 

Le  plus  grand  nombre  de  malformations  cardiaques 
peut  ainsi  s'expliquer  par  une  endocardite  foetale.  Mais, 
remarquez-le  bien  :  I' endocardite  nagit  que  comme  cause 
perturbatrice  du  cours  du  sang ;  tout  autre  agent  per- 
turbateur  peut  avoir  le  meme  effet,  et  je  vous  citerai 
des  exemples  ou  une  compression  permanente  subie  par 
la  region  cardiaque  du  foetus,  ou  encore  une  deviation 
permanente  d'une  des  grosses  veines  affluentes,  a  eu 
sur  le  developpement  cardiaque  des  effets  teratogeniques 
analogues. 

Avant  d'en  venir  a  des  causes  d'anomalies  cardiaques, 
je  dois  d'abord  vider  la  question  de  Tendocardite.  Vous 
lirez  dans  les  auteurs  classiques  :  «  II  y  a  deux  theo- 
ries pathogeniques  des  malformations  cardiaques  :  celle 
de  1'endocardite  et  celle  des  arrets  de  developpement.  » 
Vous  verrez  cites  les  noms  des  auteurs  qui  tiennent 
pour  Tune,  ceux  des  auteurs  qui  tiennent  pour  1'autre. 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  2 
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Vous  lirez  les  objections  faites  a  la  theorie  de  Fendo- 
cardite ,  et  comment  les  auteurs  qui  combattent  cette 
theorie  admettent  un  «  arret  de  developpement  ».  Eh 
bien  ,  cette  fa£on  de  presenter  les  choses  est  tout  ce 
qu'il  y  a  de  plus  illogique.  II  peut  y  avoir  a  la  fois 
endocardite  et  arret  de  developpement  :  Tune  causant 
1'autre;  et  puis  ce  n'est  rien  expliquer  que  dire  qu'il  y 
a  arret  de  developpement,  c'est  simplement  constater 
un  fait.  Encore  devrions-nous  dire  le  plus  souvent  : 
deviation  du  developpement,  et  non  arret  du  develop- 
pement, car  le  coeur  trouble  dans  son  developpement 
ne  s'immobilise  pas  dans  Fetat  ou  1'influence  teratoge- 
nique  1'a  surpris ;  il  continue  a  se  developper ,  niais 
souvent  sur  un  mode  anormal.  Quand  nous  constatons 
une  deviation  du  developpement ,  il  faut  rechercher  sa 
cause.  Toute  deviation  du  developpement  suppose  une 
cause  teratogenique  qu'il  faut  rechercher. 

On  peut  concevoir  une  multitude  de  causes  perturba- 
trices;  mais,  en  fait,  pour  ce  qui  concerne  les  anomalies 
cardiaques,  1'endocardite  foetale  est  de  beaucoup  la  plus 
active  et  la  plus  frequemment  constatee.  On  rencontre 
presque  constamment,  dans  les  coeurs  malformes,  soit 
des  choux-fleurs  endocarditiques,  minuscules,  il  est  vrai, 
mais  en  proportion  avec  les  dimensions  du  coeur  foetal, 
soit  au  moins  des  epaississements  localises  de  Fendo- 
carde.  Gependant  la  «  theorie  endocarditique  »  a  ete 
vigoureusement  combattue. 

La  constatation  de  Fendocardite  n'a  pas  paru  suffi- 
sante  a  certains  auteurs ;  ils  ont  soutenu  que  Fendocar- 
dite est  frequemment  secondaire  a  la  malformation. 
Gertes,  un  cceur  malforme,  et  par  suite  surmene,  alfaibli, 
est  un  locus  minoris  resistentise,  appel  pour  la  localisa- 
tion des  infections  sanguines.  J'en  ai  constate  un  bon 
exemple  chez  un  adulte  mort  d'une  pneumonie 4 ;  une 


1  APERT,   Endccardite    a   pneumocoques    sur  une   valvule   aortique 
malformee  (Bulletin  de  la  Societe  anatomique,  1895). 
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endocardite  a  pneumocoques  s'etait  localisee  sur  une 
valvule,  anormalement  formee  de  deux  valves  seulement. 
Mais  il  faut  remarquer  qu'on  constate  frequemment  une 
endocardite  remontant  surement  a  la  vie  foetale,  et  que 
les  infections  foetales  sont  exceptionnelles.  On  ne  s'expli- 
querait  done  pas  que  presque  tous  les  cceurs  malformes 
portent  des  traces  d'endocardite,  si  on  considerait  celle-ci 
comme  le  plus  souvent  secondaire. 

On  a  alors  emis  Fhypothese  que  les  epaississements 
de  Fendocarde,  si  constants  dans  les  coeurs  malformes, 
ne  sont  pas  le  stigmate  d'une  localisation  endocarditique 
infectieuse ,  mais  seulement  le  resultat  d'une  reaction 
de  1'endocarde  a  des  chocs  sanguins  anormaux,  le  trau- 
matisant,  le  fatiguant  outre  mesure,  en  cas  de  confor- 
mation vicieuse  du  cceur.  J'admets  tres  volontiers  qu'il 
en  est  ainsi  dans  bon  nombre  de  cas;  tres  frequem- 
ment, surtout  sur  les  bords  des  perforations  interven- 
triculaires,  on  voit  un  froncement  de  Fendocarde  etoi- 
lant  le  pourtour  de  Forifice  comme  les  bords  de  Fou- 
verture  d'une  bourse  a  moitie  fermee,  sans  qu'il  y  ait 
trace  de  vegetations  ni  d'ulcerations ;  Fendocarde  est 
blanchatre  a  ce  niveau,  et  cette  teinte  va  en  diminuant 
progressivement  a  mesure  que  Fon  s'eloigne  de  Fori- 
fice.  J'ai  constate  parfois  cet  epaississement,  alors  qu'une 
cause  teratogenique  autre  que  Fendocardite  etait  evi- 
dente.  Aussi  j'admets  tres  volontiers  que  les  epaississe- 
ments endocardiques  ne  sont  pas  toujours  la  preuve 
d'une  endocardite  fcetale.  Mais  a  cote  de  ces  lesions 
douteuses,  il  reste  un  tres  grand  nombre  de  cas,  comme 
celui  que  je  vous  presente  (fig.  1),  ou  Fendocardite 
microbienne  est  incontestable;  Fattribuer  a  une  compli- 
cation secondaire  greffee  sur  une  malformation  ante- 
rieure  n'est  possible  que  dans  une  proportion  bien  infime 
de  cas.  II  me  semble,  en  consequence,  impossible  de 
ne  pas  admettre  Fendocardite  foetale  comme  cause  de  la 
tres  grande  majorite  des  malformations  cardiaques. 
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II  est  certain  que  cette  opinion  aurait  ete  universelle- 
ment  admise,  si  un  certain  nombre  d'excellents  esprits 
n'avaient  ete  fortement  frappes  par  1'objection  suivante  : 

<(  La  fermeture  de  la  cloison  interventriculaire  sur- 
vient  normalement  avant  la  septieme  semaine.  Or,  a 
cette  epoque,  le  bulbe  arteriel  vient  a  peine  de  se  cloi- 
sonner.  II  faudrait  done  supposer  que  dans  les  tres 
nombreux  cas  de  perforation  ventriculaire  coincidant 
avec  1'endocardite  foetale,  celle-ci  date  juste  de  la  sixieme 
semaine,  a  1'exclusion  du  reste  de  la  vie  foetale.  Or  une 
telle  limitation  est  une  impossibilite.  »  Gette  objection 
perd  toute  sa  valeur,  si  Ton  remarque  que  des  endocar- 
dites  ulterieures  a  la  fermeture  de  la  cloison  peuvent 
neanmoins  aboutir  a  la  perforation  de  cette  cloison; 
c'est  possible,  car  ce  processus  de  perforation  secondaire 
se  produit  normalement  a  la  cloison  auriculaire ,  et  ce 
qui  est  normal  a  cette  cloison  doit  eHre  eventuellement 
possible  a  1'autre.  Les  oreillettes,  en  eff'et,  se  cloisonnent 
une  premiere  fois  aux  premiers  mois  de  la  vie  foetale  ; 
c'est  ce  qu'on  appelle  la  cloison  primitive  (septum  supe- 
rius  primum  des  Allemands) ;  mais  la  partie  superieure 
de  cette  cloison  reste  tres  mince,  grillagee,  et  la  pres- 
sion  du  sang  dans  I'oreillette  droite  ne  tarde  pas  a  la 
faire  bomber  dans  Toreillette  gauche  et  a  y  faire  ecla- 
ter  un  grand  nombre  de  petits  pertuis  de  communica- 
tion, qui  finalement  se  fusionnent  en  un  large  orifice,  le 
trou  de  Botal.  Gelui-ci  est  ferme  ulterieurement  par  un 
second  cloisonnement  (septum  superius  secundum  des 
Allemands).  Or  la  cloison  ventriculaire  presente  egale- 
ment  une  portion  membraneuse  et  des  portions  muscu- 
laires  grillagees  peu  resistantes;  on  comprend  que  les 
perforations  secondaires  y  soient  aussi  faciles  que  dans 
Foreillette,  pour  peu  que  la  meme  cause  intervienne. 
En  fait,  on  rencontre  assez  souvent,  dans  les  coeurs 
atteints  d'endocardite  foetale ,  des  petites  perforations 
interventriculaires  multiples  ;  parfois  il  existe  un  trou 
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en  partie  comble  par  un  grillage  perce  de  nombreux 
pertuis.  Get  etat  ne  repond  a  aucun  stade  de  revolu- 
tion de  la  cloison;  aussi  les  auteurs  qui  veulent  expli- 
quer  toutes  les  malformations  cardiaques  par  des  arre"ts 
de  developpement  se  sont-ils  gardes  d'envisager  ces  cas. 
II  s'agit  la,  en  effet,  non  d'un  arret  de  developpement, 
mais  d'une  evolution  anormale  secondaire. 

Un  autre  processus  encore  peut  causer  des  perfora- 
tions tardives  de  la  cloison;  c'est  1' 'endocardite  ulce- 
reuse  per  for  ante  de  cette  cloison,  que  Ton  voit  m£me  a 
Tage  d'adulte.  Letulle1  a  observe,  dans  un  cas  de  per- 
foration congenitale  de  la  cloison,  un  epaississement  de 
1'endocarde  ventriculaire ,  reliquat  d'une  endocardite 
chronique.  Deguy2  a  invoque  egalement  1'endocardite 
de  la  cloison,  et  c'est  peut-etre  elle  qu'il  faut  incrimi- 
ner  dans  les  cas  de  perforation  congenitale  de  la  cloi- 
son, independante  de  toute  autre  malformation  ou  alte- 
ration cardiaque,  comme  dans  le  type  anatomo-clinique 
connu  sous  le  nom  de  maladie  de  Roger. 

Je  voudrais  maintenant  attirer  votre  attention  sur  les 
modifications  que  le  retrecissement  pulmonaire  a  entrai- 
nees  dans  le  coeur  que  je  vous  presente ,  non  plus  en 
deca  de  la  valvule  pulmonaire  sur  les  cavites  cardiaques, 
mais  au  dela,  sur  1'artere  pulmonaire.  Dans  beaucoup 
de  cas  analogues,  on  note  a  la  fois  une  diminution  de 
calibre  de  1'artere  pulmonaire  et  une  persistance  du  canal 
arteriel.  Dans  le  cas  actuel,  le  canal  arteriel  ne  persiste 
pas ;  mais  1'artere  pulmonaire  est  tres  diminuee  de  volume ; 
son  diametre  est  cinq  a  six  fois  plus  petit  que  celui  de 
1'aorte,  au  lieu  de  lui  £tre  a  peu  pres  egal,  comme  c'est 
la  regie  chez  le  nouveau-ne.  II  ne  s'agit  pas  d'un  pro- 
cessus d'arterite  qui  aurait  retreci  1'artere  pulmonaire 


1  LETULLE,  Congres  de  medecine  1900,  section  d'anatomie  patholo- 
gique. 

2  Cite  par  HUCHARD,  Traite  des  Mai.  du  coeur,  1904,  III,  p.  919. 
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en  meme  temps  que  1'orifice  pulmonaire  ;  les  parois  de 
Fartere  sont  en  effet  simples,  et,  loin  d'etre  epaissies, 
elles  sont  plus  minces  que  d'habitude.  Si  1'artere  est 
plus  petite  et  plus  mince  que  d'ordinaire ,  c'est  que  le 
retrecissement  de  son  orifice  rendait  moins  abondant 
le  flot  sanguin  qui  la  parcourait.  Les  arteres  se  deve- 
loppent,  en  effet,  en  proportion  de  la  quantite  de  sang 
qui  les  parcourt.  Certains  auteurs  ont,  il  est  vrai,  decrit 
des  alterations  organiques,  atrophies,  hypertrophies  de 
certains  organes  ou  du  corps  entier,  qu'ils  regardent 
comme  une  consequence  d'une  diminution  generale  ou 
partielle  du  calibre  des  arteres.  Mais  cette  conception 
est  illogique  ;  un  organe  a  Vartere  qu'il  merite.  Quand 
on  constate  un  rein  petit  avec  une  artere  petite,  il  ne 
faut  pas  attribuer  la  petitesse  du  rein  a  1'atrophie  de 
1'artere,  c'est  Finverse  qui  est  vrai.  Qu'un  sarcome  se 
developpe  dans  un  rein  et  en  double,  triple,  quadruple 
les  dimensions,  rapidement  le  calibre  de  1'artere  qui 
irrigue  ce  rein  doublera,  triplera,  quadruplera  ;  inverse- 
ment,  qu'on  fasse  1'amputation  de  la  jambe,  la  femo- 
rale  du  cote  opere  aura,  peu  de  temps  apres,  perdu 
notablement  de  son  calibre  primitif.  Ne  croyons  done 
pas  aux  pretendues  nephrites  par  aplasic  arterielle,  pas 
plus  qu'aux  pretendues  dystrophies  anangioplastiques. 

Les  organismes,  comme  les  organes,  ont  les  arteres 
qu'ils  meritent.  Le  calibre  d'une  artere  se  regie  sur  la 
quantite  de  sang  qui  parcourt  le  vaisseau.  Si,  dans  le 
coeur  que  je  vous  presente ,  1'artere  pulmonaire  est 
petite ,  c'est  qu'elle  recevait  peu  de  sang  du  fait  du 
retrecissement  endocarditique  de  son  orifice. 

En  somme,  plusieurs  graves  malformations  car- 
diaques  sont ,  dans  ce  coeur ,  la  consequence  d'une 
maladie  foetale  accidentelle ,  Tendocardite. 

II  en  est  ainsi  dans  la  majorite  des  cas  de  malforma- 
tions cardiaques  meme  tres  complexes,  et  il  nous  est 
permis  de  conclure  : 
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1<>  L'endocardite  foetale  est  la  cause  du  plus  grand 
nombre  des  malformations  cardiaques. 

2°  Elle  est  1'origine  de  malformations  secondaires  qui 
peuvent  aller  jusqu'au  remaniement  de  la  cloison  inter- 
ventriculaire ,  quand  Fendocardite  survient  apres  le 
cloisonnement  du  ventricule. 

3°  La  beance  du  trou  de  Botal,  les  anomalies  des 
gros  troncs  arteriels  se  voient  egalement  comme  conse- 
quence de  Tendocardite. 


GHAPITRE  II 

LES  MALFORMATIONS  CARDIAQUES 

PAR    COMPRESSION 
MALFORMATIONS    THORACO-CARDIAQUES 


SOMMAIRE.  —  Malformations  embryonnaires  par  compression  intra-ute- 
rine  (malformations  plastiques);  oligamnios;  grossesse  extra-uterine; 
observations  de  coexistence  de  malformations  cardiaques  avec  des 
malformations  thoraciques;  diagnostic  avec  les  deformations  thora- 
ciques  d'autre  nature  :  thorax  en  proue  de  P.  Marie,  thorax  en  gout- 
tiere,  thorax  en  entonnoir,  deformations  professionnelles,  deforma- 
tions dyspeptiques  et  rachitiques. 


On  rencontre  assez  souvent  des  adultes  ou  des 
enfants  qui  presentent  des  deformations  thoraciques 
consistant  en  depressions  laterales  de  la  paroi  ante- 
rieure  du  thorax ,  au-dessous  des  bords  inferieurs  des 
grands  pectoraux.  Ges  deformations  sont  qualifiers  a 
tort  de  deformations  rachitiques.  Je  dis  a  tort  ;  car, 
sauf  coincidence  possible,  mais  que  pour  ma  part  je  n'ai 
jamais  observee,  les  individus  atteints  de  cette  defor- 
mation ne  presentent  pas  trace  de  rachitisme.  Us  sont 
bien  conformes  ;  ils  n'ont  ni  courbures  des  os  des 
membres ,  ni  courbes  des  articulations  ;  les  cotes  elles- 
memes  n'ont  aucunement  les  renflements  des  articula- 
lations  chondro-costales,  caracteristiques  du  rachitisme ; 
il  n'y  a  pas  de  «  chapelet  rachitique  ».  En  revanche, 
ils  sont  frequemment  atteints  de  retrecissement  conge- 
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nital  de  Tartere  pulmonaire.  Je  pense  vous  demontrer 


Fig.  2.  —  Malformations  plastiques  multiples  par  compression  intra-ute"rine.  Mains 
botes,  pieds  bots,  contournement  des  membres  inferieurs,  incurvation  de  1'hume'- 
rus  gauche,  hernie  abdominale  late'rale  gauche,  excavation  en  gouttiere  au  niveau 
du  sternum  (Apert,  Soc.  Anatomique ,  1895,  et  Soc.  Med.  des  hopitaux , 
26  mai  1899). 

que  les   malformations   thoraciques   de  ce  genre   n'ont 
rien  a  faire  avec  le  rachitisme  ;  je  vous  dirai  quels  rap- 
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ports  elles  ont  avec  les  malformations  cardiaques  con- 
comitantes  et  de  quelle  cause  commune  dependent,  a 
mon  avis,  les  malformations  thoraciques  et  les  mal- 
formations cardiaques  coexistant  sur  le  meme  sujet. 

Pour  cela,  je  dois  d'abord  faire  passer  sous  vos  yeux 
les  photographies  reproduces  aux  figures  2  et  3.  Elles 
nous  montrent  un  nouveau-ne  qui  presente  des  defor- 
mations de  meme  ordre  que  celles  qui  nous  occupent, 
mais  beaucoup  plus  prononcees.  II  est  toujours  plus  facile 
de  remonter  a  la  cause  d'une  malformation  chez  un  nou- 
veau-ne que  chez  un  adulte,  et  1'origine  de  la  malfor- 
mation est  en  general  d'autant  plus  facile  a  mettre  en 
lumiere,  que  la  malformation  est  plus  accusee.  L'enfant 
que  voici  presente  un  enfoncement  thoracique  analogue 
a  celui  de  mes  malades  adultes ,  quoique  un  peu  diffe- 
remment  situe.  II  est  unique,  c'est  une  gouttiere  verti- 
cale  siegeant  au-devant  du  sternum  et  empietant  sur  la 
partie  voisine  des  fausses  cotes  gauches.  II  est  facile 
de  voir  a  quoi  est  du  cet  enfoncement.  En  effet,  1'en- 
fant  a  le  bras  gauche  presque  immobilise,  en  position 
telle  que  Tavant-bras  gauche  descend  au-devant  du 
plastron  sternal  et  que  le  poignet  gauche  vient  se  loger 
au  fond  de  la  depression  ;  1'epaule,  le  coude,  le  poignet, 
ne  jouissent  que  de  mouvements  tres  limites  ;  le  poi- 
gnet ne  peut  £tre  que  peu  deplace  de  cette  position,  et 
il  y  revient  des  qu'on  cesse  de  Ten  ecarter.  II  est  done 
bien  evident  qu'il  y  a  un  rapport  entre  cette  position 
du  bras  gauche  et  la  formation  de  cette  depression 
thoracique. 

Ges  malformations  ne  sont  pas  les  seules  que  pre- 
sente cet  enfant  :  les  membres  inferieurs  sont  egale- 
ment  a  peu  pres  immobilises  en  flexion  ;  les  jambes  et 
les  pieds  sont  bizarrement  contournes  et  enroules  les 
uns  sur  les  autres,  en  s'emboitant  reciproquement, 
comme  pour  occuper  le  plus  petit  volume  possible. 
Dans  cette  position,  la  plante  du  pied  droit  empaume 
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(s'il  est  per  mis  de  s'exprimer  ainsi)  le  tibia  gauche  ;  le 
gros  orteil  se  loge  entre  le  tibia  gauche  et  le  droit  ;  la 


Fig.  3.  —  Malformations  plastiques  par  compression  intra-ut^rine. 
Meme  sujet  que  fig.  2. 


plante  du  pied  gauche  regarde,   d'autre  part,  la  cuisse 
droite  et  la  fesse  droite.  Elle  en  est  distante  de  quelques 
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centimetres;  mais  si  on  Fen  rapproche  en  appuyant  la 
paume  de  la  main  sur  la  masse  formee  par  les  membres 
inferieurs  emboites  Fun  dans  Fautre ,  on  voit  que  la 
plante  dupied  gauche  et  les  faces  posterieures  desjambes 
sont  deformees  de  telle  sorte  qu'elles  s'appliquent  exac- 
tement  sur  les  fesses  et  sur  la  face  posterieure  de  la 
cuisse  droite ,  de  telle  facon  qu'une  saillie  de  Fune 
penetre  dans  une  depression  de  Fautre,  et  reciproque- 
ment.  Dans  son  ensemble ,  Fenfant  est  incline  sur  son 
cote  droit,  sa  colonne  vertebrale  decrit  une  courbe  a 
concavite  droite  qui  ne  peut  £tre  que  legerement 
redressee.  Le  bras  droit,  bien  que  moins  deforme  que 
le  gauche,  est  en  partie  immobilise^  en  flexion,  la  main 
etant  ramenee  vers  la  joue  droite  qu'elle  empaume. 

Ainsi  conforme,  le  corps  de  Fenfant  realise  dans  son 
ensemble  un  ovoide  presque  parfait,  sauf  une  echan- 
crure  sur  son  cote  droit.  Dans  la  vie  intra-uterine , 
cette  echancrure  logeait  le  placenta ,  et  enfant  et  pla- 
centa formaient  un  ovoide  moule  sur  la  cavite  uterine. 
II  semble  que  Fenfant  se  soit  adapte  completement  a  la 
forme  de  Futerus,  sans  qu'un  liquide  interpose  lui  ait 
laisse  la  mobilite  de  ses  membres.  II  a  fallu,  pour  rea- 
liser  cette  adaptation  complete,  que  les  parties  consti- 
tuantes  du  corps  de  Fenfant  se  penetrassent  les  unes 
les  autres,  comme  si  Fenfant  avait  ete  soumis  a  une 
forte  pression  concentrique. 

Get  enfant  est  ne  d'une  femme  de  quarante  ans,  a  sa 
neuvieme  grossesse.  Le  ventre  etait  moins  fort  qu'aux 
precedentes  grossesses,  et  jamais  la  mere  n?a  senti 
remuer  Fenfant  ;  elle  n'a  jamais  eu  de  perte  d'eau  ni 
de  sang  pendant  la  grossesse.  L'accouchement  eut  lieu 
au  bout  de  huit  mois  et  quart  ;  elle  n'expulsa  au  cours 
de  Faccouchement  qu'une  petite  quantite  d'eau.  L'en- 
fant  se  presentait  par  le  cote  ;  la  version  fut  des  plus 
difficiles,  bien  qu'a  la  naissance  Fenfant  ne  pesat  que 
1  555  grammes.  On  dut  pratiquer  la  delivrance  artifi- 
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ficielle,  le  placenta  etant  tres  adherent.  L'enfant  s'eleva 
bien  pendant  six  semaines  et  mourut  de  bronchopneu- 
monie  au  bout  de  ce  temps.  L'examen  necropsique  du 
squelette  ne  put  etre  pratique. 

II  est  impossible  de  ne  pas  attribuer  une  telle  com- 
plexite  de  malformations  a  une  compression  intra-ute- 
rine  due  a  1'insuffisance  du  liquide  amniotique.  De  tels 
fails  ne  sont  du  reste  pas  nouveaux.  Us  sont  connus 
depuis  bien  longtemps ,  comme  le  prouve  ce  passage 
d'Hippocrate  :  «  II  y  a  encore  une  maniere  dont  les 
enfants  sont  deformes,  c'est  lorsque  la  matrice  est  trop 
etroite  ;  les  mouvements  de  1'enfant  qui  est  fort  tendre, 
se  passant  dans  un  lieu  ou  il  est  trop  serre,  il  faut  bien 
que  les  membres  s'y  mutilent.  II  en  est  ainsi  des  racines 
qui  viennent  dans  la  terre.  Quand  il  n'y  a  pas  assez  de 
fond  ou  qu'elles  rencontrent  quelques  pierres,  ou  tout 
autre  corps  dur,  ne  deviennent-elles  pas  toutes  tor- 
tueuses,  grosses  dans  un  endroit,  minces  dans  Fautre  ? 
Eh  bien,  il  en  arrive  de  m£me  au  foetus  dans  la  matrice, 
si  quelque  partie  de  son  corps  se  trouve  plus  serree  que 
Fautre.  » 

Ferdinand  Martin  a  presente ,  en  1837,  un  memoire 
a  F  Academic  de  medecine  sur  Fetiologie  du  pied  hot, 
ou  il  attribue  cette  malformation  a  la  compression 
intra-uterine.  Le  rapporteur  de  1' Academic,  Cruveilhier, 
a  admis  cette  opinion. 

Les  observations  de  deformations  thoraciques  attributes 
a  la  meme  cause  sont  beaucoup  plus  rares;  cejpendant 
il  en  existe  quelques -unes  tout  a  fait  demonstratives. 
La  premiere  est  celle  qui  a  ete  publiee  en  1872  par  mon 
maitre  M.  Budin,  alors  interne  des  hopitaux1.  Chez  un 
nouveau-ne,  outre  deux  pieds  bots  et  deux  mains  botes, 
«  il  existait  du  cote  de  la  cage  thoracique  une  deforma- 
tion singuliere  :  au  niveau  des  regions  epigastriques 


1  BUDIN,  Bulletin  de  la  Societe  anatomique,  1872. 
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et  de  Fhypocondre  droit  se  trouvait  un  enfoncement ; 
Fextremite  inferieure  du  sternum  etait  refoulee  a  gauche, 
et  le  bord  inferieur  des  cotes  du  cote  droit  decrivait  une 
courbe  alternativement  concave  et  convexe.  Si  on  venait 
&  flechir  les  membres  inferieurs  sur  Fabdomen  (position 
obtenue  avec  la  plus  grande  facilite,  car  la  dissection  a 
montre  plus  tard  qu'une  retraction  des  muscles  de  la 
cuisse  la  favorisait),  on  voyait  la  face  plantaire  du  pied 
gauche  s'appliquer  exactement  sur  ces  courbures ;  les 
orteils  correspondaient  a  la  plus  grande  concavite,  la 
region  moyenne  k  la  convexite ,  et  le  talon  a  la  petite 
concavite.  » 

Lannelongue  et  Menard  consacrent  tout  un  cha- 
pitre  de  leur  Traite  des  affections  congenitales  aux 
«  atrophies  par  compression  durant  la  periode  foetale  » . 
Nous  y  relevons  ce  passage  :  «  Osiander  a  vu  un  enfant 
ne  avec  le  menton  enfonce  dans  le  thorax,  le  dos  voute, 
les  extremites  creusant  aussi  de  profondes  empreintes 
sur  le  thorax,  des  pieds  bots  et  un  crane  asymetrique. 
La  compression  du  cote  gauche,  ou  plutot  Finflexion  du 
tronc  sur  le  cote  gauche,  etait  indiquee  par  une  synos- 
tose  des  cotes  gauches  et  par  Y  absence  du  rein  gauche.  » 

Juggard  a  public  une  observation  d'  «  oligohydram- 
nion  »,  ou  1'amnios  etait  etroit,  resistant  et  accole  au 
foetus  ;  le  liquide  amniotique  etait  remplace  par  un  peu 
de  substance  visqueuse  ;  les  membres  inferieurs  etaient 
contournes  (double  dislocation  de  la  hanche  et  double 
pied  bot  varus)  ;  le  rein  gauche  etait  absent^. 

Ces  observations  montrent  que  la  plupart  des  extre- 
mites fcetales  :  mains,  pieds,  menton,  avant-bras, 
peuvent  venir  marquer  leur  empreinte  sur  le  thorax 
dans  le  cas  de  retraction  uterine  par  insuffisance  de 
liquide  amniotique  2. 


1  JUGGARD,  American  Journal  of  Obstetrics,  avril  1894. 

2  Voir  aussi  dans  DARESTE,  Production  experimentale  des  monstruo- 
sites,  1891,  p.  241,  note  G,  la  description  d'un  foetus  de  mouton  pre- 
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Des  malformations  absolument  identiques  se  voient, 
du  reste ,  dans  d'autres  circonstances ,  avec  cette  etio- 
logie  commune  d'une  pression  permanente  et  concen- 
trique  subie  par  le  fretus.  II  en  est  ainsi  dans  certaines 
grossesses  extra-uterines,  qui  exceptionnellement  ont 
continue  jusqu'au  terme  ou  aux  environs  du  terme;  les 
malformations  foetales  peuvent  etre  alors  excessivement 


Fig.  4.  —  Malformations  plastiques  par  compression  dans  un  cas  de  grossesse 
extra-uterine ,  pieds  bots ,  mains  botes ,  luxation  et  deviation  des  membres,  apla- 
tissement  du  crane  et  de  la  face  (Wiener). 


accentuees,  et  le  foetus  reduit  a  une  boule  ou  les  diffe- 
rentes  parties  du  corps  sont  exactement  emboitees  Tune 
dans  1'autre*. 

Un  cas  de  ce  genre  a  ete  recemment  decrit  par 
Wiener2;  les  figures  4  et  5,  d'apres  les  photographies 
reproduces  par  Wiener,  montreront  mieux  qu'une 


sentant  des  deviations   de  toutes  sortes ,   avec   des   empreintes  reci- 
proques,  le  tout  resultant  d'un  arret  de  developpement  de  Tamnios. 

1  WINCKEL,  Ueber  die  Missbildungen  ektopisch  entwickelter  Friichte 
und  deren  Ursachen.  Monographic.  Wiesbaden,  1902. 

2  WIENER,  Ein  Fall  von  ausgetragenen  Extra -uteringraviditat,  ver- 
bunden  mit  zahlreichen  Missbildungen  der  Friicht  (Munchener  med. 
Wochenschrift,  4  juillet  1905). 
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longue  description,  quelle  intensite  peuvent  atteindre 
les  deformations  du  foetus  causees  par  la  compres- 
sion. 

Quand  le  thorax  est  deforme  des  le  debut  de  son 
developpement  par  une  pression  exterieure,  les  org%anes 
sous-jacents  d'Osiander  et  de  Juggard,  cites  plus  haut, 


Fig.  5.  —  Malformations  plastiques  par  compression  dans  un  cas  de  grossesse 
extra-uterine  (Meme  sujet  que  fig.  4). 


prouvent  qu'une  compression  de  la  region  lombaire 
peut  empecher  le  developpement  du  rein.  Lorsqu'en 
coincidence  avec  une  deformation  thoracique  par  oli- 
gamnios  on  constate  une  malformation  congenitale  du 
coeur,  il  est  egalement  permis  de  penser  que  la  com- 
pression de  la  region  cardiaque  a  pu  etre  la  cause  de 
cette  malformation.  En  realite,  de  pareils  faits  ont  ete 
observes. 

Le  premier  en  date  est  celui  de  rhomme  que  j'ai  pre- 
sente  a  la  Societe  medicale  des  hopitaux ,  le  26  mai 
1899  (fig.  6). 
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Voici  la  description  du  thorax  de  cet  homme.  La 
cage  thoracique  frappe  par  son  exigu'ite.  Bien  que  cet 
individu  soit  bien  conforme  dans  le  reste  de  son  corps, 


\ 


Fig.  6.  —  Malformations  thoraciques  par  compression  intra-ute"rine  avec  malforma- 
tion cardiaque  :  relrecissement  congenital  de  1'artere  pulmonaire  (Apert,  Soc. 
Mtd.  des  hopilaux,  26  mai  1899). 

et  assez  fortement  muscle,  la  circonference  du  tronc 
sous  les  aisselles  n'est  chez  lui  que  de  72  centimetres 
au  lieu  de  88  centimetres,  chiffre  normal. 

Ge  qui  frappe  encore  davantage,  c'est  la  conformation 

APERT.  Traite"  des  Maladies  familiales.  3 
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bizarre  de  ce  thorax.  II  presente  de  chaque  cote  sur  sa 
face  anterieure ,  au-dessous  des  pectoraux,  une  depres- 
sion en  forme  d'entonnoir;  la  droite,   plus  etendue  et 
plus  profonde,    commence   immediatement   sous  le  pli 
sous-mammaire   et   n'atteint  pas  en  has  le  rebord  des 
fausses  cotes;  la  gauche  est  un  peu  moins  prononcee  et 
situee  plus  bas  et  plus  en  dehors.  Entre  elles  deux,  le 
sternum  presente  une  disposition  particuliere.   Sa  face 
anterieure,  au  lieu   de  regarder  directement  en  avant, 
regarde  en  avant  et  a  droite,  ce  qui  contribue  encore  a 
marquer  la   depression  de  1'hypocondre   droit;   le  bord 
gauche  du  sternum  dans  sa  moitie  inferieure  et  Fextre- 
mite    anterieure    des  cartilages  costaux  correspondants 
sont  au  contraire  rejetes  en  avant,  en  sorte  qu'il  existe 
entre  les  deux  excavations  une  arete   saillante   dont  le 
sommet  est  forme  par  1'extremite  anterieure  des  carti- 
lages costaux,  recourbee  sur  elle-meme  a  angle  presque 
droit.  Voici,  du  reste,  quelques  mesures  precises  :  1'en- 
tonnoir  droit  mesure  9  centimetres  en  hauteur,  8  cen- 
timetres en  largeur,   3  en  profondeur  a  son   centre;   il 
resulte   de   1'enfoncement  des  6%  7%   8e,   9e,   10e  cotes 
droites;    son    centre    est   a    6    centimetres  de   la   ligne 
mediane.   La  depression  gauche   mesure  6  centimetres 
en  hauteur,   6  en  largeur  et  1  et  demi  en  profondeur; 
elle  repond  aux  8e,  9e,  10e  cotes  ou  cartilages  costaux. 
Son  centre  est  a  9  centimetres  de  la  ligne  mediane. 

Telles  sont  ces  curieuses  malformations  thoraciques; 
elles  sont  congenitales,  le  malade  s'est  toujours  connu 
ainsi,  et  on  lui  a  dit  qu'il  etait  ne  dans  cet  etat.  II  n1y  a,  du 
reste,  trace  d'aucun  traumatisme,  ni  cal,  ni  cicatrice;  la 
peau  est  normale,  bien  mobile ;  les  cotes  se  sentent  comme 
d'habitude  et  n'ont  rien  de  particulier  que  leur  incurvation 
au  niveau  de  la  depression;  il  n'y  a,  du  reste,  aucune 
trace  de  rachitisrne  chez  cet  homme,  ni  nouures,  ni  cha- 
pelet  costal;  enfin  il  n'existe  aucune  autre  deformation 
du  squelette  ni  des  tissus  mous  sur  aucun  point  du  corps. 
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Si  on  ausculte  le  coeur  de  ce  malade,  on  entend  imme- 
diatement  un  tres  gros  souffle  rude,  perceptible  dans 
toute  la  region  precordiale,  et  m£me  dans  tout  le  tho- 
rax, systolique,  et  avec  un  maximum  tres  net  au  niveau 
du  foyer  d'auscultation  de  Torifice  pulmonaire.  II  y  a 
evidemment  un  retrecissement  de  1'artere  pulmonaire. 
II  est  congenital,  car  le  sujet  s'est  toujours  connu  faci- 
lement  essouffle,  et  des  Tage  de  six  ans  il  a  eu  une 
syncope  qui  a  ete  rapportee  a  une  origine  cardiaque. 
Gependant  cette  lesion  est  facilement  compensee  quand 
le  malade  ne  se  fatigue  pas;  il  n'y  a  pas  d'cedeme,  et 
il  ny  a  ni  cyanose  ni  aucun  de  ces  stigmates  qui  accom- 
pagnent  souvent  la  cyanose  congenitale  :  hyperpigmen- 
tation,  doigts  en  baguette  de  tambour.  Rien  dans  Taus- 
cultation  ne  permet  de  croire  a  une  perforation  de  la 
cloison  interauriculaire  ou  interventriculaire ,  et  il  faut 
se  borner  au  diagnostic  :  retrecissement  congenital  de 
1'artere  pulmonaire. 

A  la  suite  de  la  publication  de  ce  cas,  les  observa- 
tions analogues  et  presque  identiques  se  sont  multi- 
pliees.  Huchard  en  a  public  un  cas1. 

II  s'agit  d'un  homme  de  trente-trois  ans  atteint  de 
retrecissement  de  1'artere  pulmonaire  et  offrant,  de 
chaque  cote  du  thorax,  une  depression  sous-mammaire 
profonde  correspondant  aux  coudes  du  sujet.  La  photo- 
graphic jointe  a  1'observation  montre  1'identite  de 
situation  de  ces  depressions  et  de  celles  de  notre  sujet. 

Huchard  a  observe  encore  une  autre  fois  un  sujet 
du  meme  genre  dont  il  a  bien  voulu  me  communiquer 
la  photographic  (fig.  7).  II  s'agit  d'unjeune  enfant  d'une 
dizaine  d'annees,  atteint  de  retrecissement  congenital 
de  1'artere  pulmonaire.  Son  thorax  est  conforme  abso- 
lument  comme  celui  de  notre  sujet,  avec  deux  enton- 

1  HUCHARD,  Traite  des  maladies  du  coeur  et  des  vaisseaux,   2e  edi- 
tion, 1905,  ill,  p.  468. 
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noirs  profonds,  celui  de  gauche  un  peii  plus  prononce. 
Ettighofer1,  dans  sa  these  ecrite  sous  Inspiration  du 
professeur  Gochez,  d'Alger,  sur  dix  retrecissements 
pulmonaires  observes  par  lui  ou  par  Cochez,  note  six 
fois  des  deformations  thoraciques.  La  plus  frequente 
consisterait  en  deux  voussures  de  la  paroi  de  chaque 


Fig.  7.  —  Malformation  plastique  du  thorax  co'incidant  avec  un  retrecissement  de 
Tartere  pulmonaire  (Huchard). 

cote  du  sternum,  de  la  3e  £  la  5e  cote,  separees  par  une 
gouttiere  au  niveau  du  sternum;  ces  voussures  sont 
tres  visibles  sur  les  photographies  jointes  a  la  these.  Sur 
les  photographies  des  observations  1  et  4 ,  on  voit  en 
outre,  au-dessus  de  ces  voussures,  des  depressions 
analogues  a  celles  de  notre  malade,  quoique  moins  pro- 
fondes.  En  general,  la  cyanose  n'existe  pas  au  repos, 
s'accuse  a  peine  dans  les  efforts  violents,  et  les  ongles 


1  ETTIGHOFEH  ,  Pathogenic  du   retrecissement  congenital  de  Tartere 
pulmonaire.  Lyon,  1901. 
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ne  sont  pas  hippocratiques ;  le  retrecissement  pulmo- 
naire  semble  isole ,  sans  communication  des  deux  circu- 
lations. 

Voici  done  un  certain  nombre  de  cas  qui  demontrent 
la  frequence  de  la  coincidence  du  retrecissement  pul- 
monaire  congenital  avec  des  deformations  thoraciques 
qui  n'ont  rien  de  rachitique ,  qui  sont  congenitales .  et 
qui  reconnaissent  pour  cause  la  compression  fcetale 
intra-uterine.  Ges  malformations  thoraciques  en  enton- 
noir  de  chaque  cote  du  sternum  sont  frequentes,  sur- 
tout  dans  le  type  peu  marque  ou  un  simple  meplat 
occupe  la  place  de  Tentonnoir;  toutes  les  fois  qu'il  est 
possible  d'avoir  des  renseignements  sur  1'etat  de  1'enfant 
a  la  naissance  et  sur  les  particularity's  de  la  grossesse, 
de  1' accouchement ,  on  apprend  que  ces  malformations 
sont  congenitales,  que  1'enfant  a  moins  remue  pendant 
la  grossesse  qu'il  n'est  habituel ,  que  la  mere  a  expulse 
du  liquide  amniotique  en  minime  quantite.  Dans  les  cas 
peu  marques,  il  n'existe  pas  de  malformation  du  coeur; 
le  retrecissement  pulmonaire  coexiste  seulement  avec 
les  entonnoirs  profonds;  le  plus  souvent  il  s'agit  de 
retrecissement  pulmonaire  simple ,  sans  signes  de  per- 
foration ventriculaire  ou  auriculaire,  sans  cyanose, 
sans  pigmentation ,  sans  deformation  hippocratique  des 
doigts.  Ge  type  de  retrecissement  pulmonaire  pur, 
avec  deformation  thoracique  par  compression  intra-ute- 
rine, me  parait  meriter  une  place  a  part  dans  la  terato- 
logie  cardiaque. 

II  faut  eviter  de  confondre  avec  lui  certaines  malfor- 
mations thoraciques  qui  peuvent  ou  non  comcider  avec 
des  malformations  cardiaques,  mais  dont  Torigine  est 
toute  diffe  rente.  Pierre  Marie  a  observe ,  chez  un 
homme  atteint  de  beance  du  trou  de  Botal,  une  defor- 
mation thoracique  (fig.  8)  qu'il  decrit  ainsi  :  «  Sur 
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la  paroi  anterieure  du  thorax,  au-dessus  de  1'appendice 
xyphoide ,  il  existe  une  sorte  de  gibbosite  en  forme  de 
pyramide  triangulaire,  manifestement  formee  par  la 
partie  inferieure  du  sternum  qui  s'est  trouvee  projetee 
en  avant  et  enhaut;  1'appendice  typhoide,  au  contraire, 
a  une  obliquite  rapide  de  haut  en  bas,  constituant 
l'ar£te  inferieure  de  la  pyramide  triangulaire  formee 


Fig.  8.  —   Thorax  en  prone  chez  un  homme  attaint  de  beance  du  trou  de  Botal 
(d'apres  Pierre  Marie). 

par  cette  sorte  de  gibbosite;  les  autres  parties  du  ster- 
num et  des  cotes  ne  paraissent  pas  presenter  de  modi- 
fications... C'est  plutot  un  thorax  en  proue  qu'un  tho- 
rax en  carene  *.  » 

Le  thorax  en  gouttiere,  decrit  par  Fere  et  Schmidt, 
est  aussi  tout  different  :  il  resulte  d'une  courbure  exa- 
geree  des  cartilages  costaux  qui  les  fait  saillir  en  circuit 
de  chaque  cote  du  sternum,  d'ou  production  entre  eux 
d'une  gouttiere  longitudinale  dont  le  sternum  forme  le 
fond.  Ge  thorax  en  gouttiere  peut  coincider  avec  des 


1  P.  MARIE,    Cliniques   medicates  de  1'Hotel-Dieu,    1895,   p.    34  et 
p.  183. 
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malformations  cardiaques;  un  certain  nombre  d'obser- 
vations  de  Gochez  et  de  Ettighofer,  accompagnees  de 
photographies ,  le  prouvent. 

Quant  au  thorax  en  entonnoir,  que  Ramadier  et 
Serieux  ont  observe  frequemment  chez  des  alienes  et  des 
degeneres ,  il  consiste  en  une  depression  cupuliforme 
siegeant  a  I'limon  de  1'appendice  xypho'ide  avec  le  ster- 
num et  en  une  concavite  anormale  de  cet  os.  Dans  plu- 
sieurs  cas,  Ramadier  et  Serieux  ont  constate  sa  coexis- 
tence avec  la  syndactylie  ou  la  microdactylie.  Us  Font 
vu  chez  un  enfant  de  neuf  ans  atteint  de  retrecissement 
aortique  (?)  et  d'acrocephalie  ;  une  observation  ano- 
nyme  j  signale  aussi  un  enorme  entonnoir  median  avec 
deplacement  du  coeur  et  bruit  diastolique  double  (?). 
II  semble  aussi  que  le  malade  de  Tolot ,  atteint  de 
retrecissement  pulmonaire  avec  cyanose,  appartienne  a 
la  meme  variete.  L'auteur  se  contente  de  dire  qu'il 
avait  le  thorax  en  entonnoir. 

Le  thorax  en  entonnoir  est  parfois  une  malformation 
se  transmettant  de  generation  en  generation  dans  une 
meme  famille  :  Klemperer  1'a  observe  chez  la  grand'- 
mere,  la  mere,  une  fille  de  cette  derniere  sur  huit 
enfants,  et  deux  fils  de  cette  fille  sur  cinq  enfants. 
Vetlesen  a  vu  le  thorax  en  entonnoir  chez  le  pere  et  chez 
le  fils,  Noica  et  Haret  chez  la  mere  et  le  fils,  Antony 
chez  deux  freres  jumeaux,  Herbst  chez  un  frere  et 
deux  sceurs,  Ghlumky  egalement  chez  un  frere  et  deux 
soeurs.  Dans  tous  ces  cas,  il  s'agissait  d'entonnoir  sternal 
median.  Ge  thorax  en  entonnoir  heredo-familial  ne  peut 
done  en  aucune  fagon  etre  confondu  avec  les  enfonce- 
ments  thoraciques  que  nous  avons  decrits. 

Enfin,  il  ne  faut  pas  confondre  ces  malformations 
avec  les  deformations  professionnelles  acquises;  on  les 
voit  chez  les  tailleurs  et  surtout  chez  les  cordonniers ; 


1  Gazette  des  hopitanx ,  1860. 
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elles  consistent  en  un  enfoncement  du  sternum  sur  la 
ligne  mediane ,  du  a  la  pression  repetee  de  la  «  forme  » 
dont  ils  se  servent  dans  leur  travail. 

II  est,  en  somme,  assez  facile  de  distinguer  les  malfor- 
mations thoraciques  par  compression  intra -uterine  de 
toutes  celles  que  nous  avons  decrites  jusqu'ici ;  celles-ci 
sont  toutes  situees  sur  la  ligne  mediane,  et  sont  impaires 
et  symetriques  par  rapport  a  Faxe  du  corps.  Au  contraire, 
certaines  deformations  dites  rachitiques  se  rapprochent 
davantage  a  premiere  vue  des  malformations  thora- 
ciques par  compression  intra-uterine. 

Je  fais  allusion  aux  meplats  que  Ton  observe  tres 
souvent  de  chaque  cote  du  thorax ,  entre  les  fausses 
cotes  evasees  et  rejetees  en  dehors  ,  la  region  pectorale 
non  deprimee ,  et  le  sternum  saillant  entre  les  deux 
meplats ;  c'est  ce  que  les  Allemands  appellent  la  poi- 
trine  de  poulet  (Htihncnbrust);  cette  malformation  se 
produit  chez  les  enfants  a  la  fois  rachitiques  et  dys- 
peptiques  :  le  ventre,  ballonne ,  rejette  en  dehors  les 
fausses  cotes ;  il  se  produit  un  angle  diedre  entre  le  volet 
forme  par  les  fausses  cotes  et  le  reste  du  thorax  (fig.  9). 
Le  jeu  du  diaphragme  est  gene  par  le  ballonnement  du 
ventre,  et  les  muscles  inspirateurs  accessoires  entrent 
en  jeu;  mais  ils  s'inserent  sur  tout  a  la  partie  superieure 
du  thorax,  et,  tandis  qu'ils  la  soulevent,  la  partie  infe- 
rieure  se  de"  prime  a  chaque  inspiration ,  du  fait  de  la 
pression  atmospherique  exterieure;  cette  depression 
s'accuse  d'autant  plus,  que  les  cotes  sont  a  cet  age  plus 
flexibles  et  qu'elles  sont  plus  ou  moins  ramollies  par  le 
rachitisme  concomitant.  La  tumefaction  rachitique  des 
articulations  chondrocostales  contribue  a  faire  paraitre 
le  sternum  plus  saillant;  ces  deformations,  parfois 
intenses ,  peuvent  s'attenuer  avec  1'age ,  mais  parfois 
elles  persistent  chez  Fadulte;  les  cotes  se  raffermissent 
dans  leur  situation  vicieuse,  et  la  deformation  est  per- 
sistante. 
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On  ne  confondra  jamais  de  telles  deformations  rachi- 
tiques  avec  les  malformations  congenitales  dues  a  la 
compression  intra -uterine;  le  meplat  lateral,  lorsqu'il 
est  tres  accentue,  et  lorsque  Fevasement  des  fausses 


Fig.  9.  —  Deformation  rachitique  et  dyspeptique  du  thorax  : 
evasement  des  fausses  cotes ;.  gouttiere  horizontale  de  la  base  du  thorax. 

cotes  est  tres  marque,  peut  aboutir  a  la  formation  d'une 
gouttiere  profonde,  qui  est  horizontale  ou  legerement 
inclinee  sur  1'horizontale ,  mais  jamais  cette  gouttiere 
ne  prend  la  forme  d'un  entonnoir;  Fentonnoir  conique 
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lateral  au  niveau  du  coude  chez  le  jeune  enfant,  un  peu 
au-dessus  du  coude  chez  1'adolescent  et  Tadulte  (a 
cause  de  la  croissance  des  membres  plus  rapide  que 
celle  du  thorax),  est  caracteristique  d\me  malformation 
plastique1. 

En  resume,  je  pense  vous  avoir  fait  comprendre  dans 
cette  lecon  : 

1°  Qu'il  existe  un  type  de  malformations  cardiaques 
constitue  par  1'association  d'un  retrecissement  pulmo- 
naire  sans  cyanose,  avec  deux  entonnoirs  de  la  base  du 
thorax,  empreintes  des  coudes  du  sujet; 

2°  Que  ces  empreintes  resultent  de  la  compression 
des  membres  superieurs  du  foetus  contre  son  thorax , 
quand  1'amnios  est  altere  ou  le  liquide  amniotique 
insuffisant ; 

3°  Que  la  malformation  cardiaque  concomitante 
releve  de  la  meme  cause; 

4o  Qu'il  existe  par  consequent,  independamment  des 
malformations  cardiaques  dues  a  Fendocardite  foatale , 
des  malformations  de  cause  mecanique  pure,  egalement 
accidentelles  et  nullement  hereditaires,  ni  familiales; 

5°  Qu'il  existe  enfin  une  variete  de  thorax  en  enton- 
noir  susceptible  de  se  presenter  avec  le  caractere  heredo- 
familial. 


1  J'ai  observe  un  cas  de  depression  thoracique  ayant  une  pathogenic 
particuliere.  II  siegeait  a  la  partie  superieure  du  thorax,  au  niveau  du 
second  cartilage  costal  gauche,  lequel  etait  fortement  incurve  en  dedans ; 
la  forme  de  la  depression  etait  celle  d'une  cupule  reguliere.  Le  sujet 
etait  une  jeune  fille  de  onze  ans,  sujette  depuis  Tage  de  trois  ans  a  de 
violentes  crises  d'asthme;  1'origine  nasale  de  cet  asthme  etait  prouvee, 
parce  que  chaque  crise  etait  precedee  d'un  ecoulement  s^reux  nasal 
pendant  la  journej  precedente.  La  crise  avait  toujours  lieu  le  matin, 
et  je  n'ai  pu  assister  a  une  crise;  mais  la  mere  racontait  que  le  tirage 
etait  si  violent,  que  Tepigastre  se  deprimait  profondement,  ainsi  que 
les  espaces  intercostaux.  II  semble  que  cette  depression  soit  le  fait 
des  tractions  interieures  repetees,  subies  au  moment  des  crises  par  la 
violente  aspiration  intra-thoracique  agissant  sur  des  cartilages  encore 
tres  souples.  L'enfant  a  gueri  de  son  asthme  grace  a  des  cauterisations 
nasales  pratiquees  par  le  Dr  Bonnier;  la  deformation  thoracique  a 
persiste. 


GHAPITRE   III 

LES    DISPOSITIONS   VICIEUSES 
DES  GROS  TRONCS  VASCULAIRES  PRIMITIFS 

ET    L'HEREDITE   POSSIBLE 
DES  MALFORMATIONS  CARDIAQUES 


SOMMAIRE.  —  Oiiverture  anormale  de  Vorifi.ee  tricuspide  dans  le  ven- 
tricule  gauche;  persistance  concomitante  de  la  veine  cave  superieure 
gauche  et  du  canal  de  Cuvier  gauche;  cette  derniere  malformation 
explique  la  deviation  de  la  cloison  interventriculaire  qui  fait  ouvrir 
Torifice  tricuspide  dans  le  ventricule  gauche. 

Causes  des  anomalies  des  gros  vaisseaux  veineux;  experiences  de 
Dareste. 

Malformations  cardiaques  heredo-familiales. 

Dangers  des  fausses  interpretations  morphologiques  en  teratologie 
cardiaque.  Les  lois  qui  servent  a  determiner  les  homologies  en 
anatomic  comparee  doivent  etre  appliquees  egalement  en  teratologie. 


L'endocardite  foetale ,  etudiee  dans  notre  premier  cha- 
pitre,  est  de  beaucoup  la  cause  la  plus  frequente  des 
malformations  cardiaques.  La  compression  foetale,  etu- 
diee dans  notre  deuxieme  legon,  est  une  cause  plus 
rare.  II  y  a,  en  outre,  un  certain  nombre  de  cas  ou  il 
est  possible  de  mettre  en  lumiere  des  influences  autres 
que  1'endocardite  ou  la  compression  foetale. 

Voici  un  cceur  (fig.  10,  11,  12,  13)  qui  presente  une 
malformation  tres  rare  et  bien  complexe  :  Torifice  tri- 
cuspide s'ouvre  dans  le  ventricule  gauche,  en  arriere  et 
a  droite  de  1'orifice  mitral;  le  ventricule  gauche  et 
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1'aorte  sont  hypertrophies  en  consequence;  Fartere  pul- 
monaire,  1'infundibulum  pulmonaire  et  le  ventricule 
droit  sont  tres  reduits  en  volume,  car  ils  ne  recoivent 
de  sang  que  par  un  petit  pertuis  dans  la  cloison  inter- 
ventriculaire.  La  cloison  est,  en  somme,  device  de  telle 
sorte,  que,  normalement  placee  en  avant  entre  Faorte 
et  1'artere  pulmonaire,  elle  est  en  arriere,  notablement 
deplacee  a  droite ,  et  au  lieu  de  passer  entre  les  deux 
orifices  auriculo-ventriculaires,  est  repoussee  a  droite 
de  1'orifice  tricuspide. 

Une  endocardite  fcetale  est  incapable  d'expliquer  de 
telles  malformations;  invoquer  FarreH  de  developpement 
serait  se  payer  de  mots  ici  encore  plus  qu'a  1'ordinaire, 
car  jamais,  a  aucun  moment  du  developpement,  Fori- 
fice  tricuspide  ne  s'ouvre  dans  le  ventricule  gauche.  Ce 
cas  aurait  du  etre  classe  provisoirement  dans  les  mal- 
formations complexes  de  cause  inconnue,  si  une  dispo- 
sition particuliere  des  gros  vaisseaux  veineux  de  la  base 
du  coeur  n'avait  attire  notre  attention  et  ne  nous  avait 
donne  la  clef  du  probleme.  La  veine  cave  superieure  et 
la  veine  cave  inferieure,  au  moment  ou  elles  se  jettent 
dans  Foreillette  droite,  sont  minuscules  et  n'admettent 
que  des  sondes  de  quatre  millimetres  de  diametre.  En 
revanche,  le  sinus  de  la  veine  coronaire  (A  fig.  10  et  11) 
est  developpe  considerablement  et  forme  un  veritable 
prolongement  de  Fextremite  posterieure  et  inferieure 
de  Foreillette  droite;  ce  prolongement  se  place  dans  le 
sillon  auriculo-ventriculaire,  entre  Foreillette  gauche  et 
le  ventricule  gauche ,  parcourt  ce  sillon  jusqu'au  bord 
gauche  du  coeur,  au  point  ou  Fauricule  gauche  nait  de 
Foreillette  gauche ;  a  ce  niveau ,  il  rec,oit  la  veine  coro- 
naire cardiaque;  puis  il  remonte  en  haut  et  en  avant, 
croisant  la  face  anterieure  de  Foreillette  gauche,  dans 
un  sillon  separant  Foreillette  de  Fauricule ;  ensuite  il  se 
dirige  verticalement  a  droite  et  en  avant  de  Fartere 
pulmonaire  et  de  Faorte,  croise  la  face  gauche  de  la 
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crosse  de  1'aorte  et  vient  se  placer  au-devant  de  la  caro- 
tide  primitive  gauche,  entre  elle  et  la  sous-claviere. 


Fig.  10.  —  Malformation  cardiaque  rare; 
coeur  vu  de  face :  atrophie  du  ventri- 
cule  droit  et  de  1'artere  pulmonaire ; 
hypertrophie  du  ventricule  gauche  et 
de  la  crosse  de  1'aorte ;  persistance  de 
la  veine  cave  superieure  gauche  et  du 
sinus  de  Guvier  gauche  (en  A). 


Fig.  12.  —  Meme  coeur  que  fig.  10  et  11. 
Le  minuscule  ventricule  droit  est  ou- 
vert.  Une  sonde  cannelee  a  ete  passee 
dans  1'orifice  qui  fait  communiquer  ce 
ventricule  droit  avec  le  ventricule 
gauche. 


Fig.  11.  —  Meme  coaur  que  fig.  10.  Entre 
1'oreillette  gauche  et  le  ventricule 
gauche,  e"norme  dilatation  du  sinus  co- 
ronaire  se  continuant  sur  la  face  ante"- 
rieure  (trajet  figure  en  pointille)  par 
un  canal  de  Cuvier  et  une  veine  cave 
superieure  gauche  persistant  anorma- 
lement. 


Fig.  13.  —  Meme  coeur  que  fig.  10,  11 
et  12.  Ventricule  gauche  ouvert.  En 
arriere  de  la  valvule  mitrale,  on  voit  la 
valve  antdrieure  et  gauche  de  la  tricus- 
pide  s'ouvrant  dans  lememe  ventricule. 
Sous  la  valvule  sigmoide  anterieure 
et  droite  de  1'aorte,  on  voit  1'orifice 
e"troit  faisant  communiquer  le  ventri- 
cule gauche  avec  le  ventricule  droit. 


La  situation  de  ce  tronc  veineux  rnontre  qu'il  resulte 
de  la  persistance  de  la  veine  cave  superieure  gauche., 
organe  transitoire  dont  on  retrouve  si  frequemment  le 
vestige  chez  le  nouveau-ne,  sous  forme  d'une  bande 
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fibreuse  etranglant  Toreillette  gauche  a  sa  jonction 
avec  Fauricule  gauche.  A  partir  de  sa  continuation  avec 
la  veine  coronaire,  il  est  du  a  la  persistance  du  canal  de 
Cuvier  gauche,  tronc  veineux  qui,  chez  le  foetus  des 
premieres  semaines,  ramene  au  coeur  le  sang  de  la 
moitie  gauche  du  foetus. 

Gette  persistance  anormale  du  canal  de  Guvier  gauche 
est-elle  susceptible  de  nous  expliquer  la  deviation  a 
droite  de  la  cloison?  Oui,  grace  aux  considerations  sui- 
vantes. 

Gette  deviation  n'a  pu  se  faire  que  sous  1'influence 
d'une  cause  mecanique  permanente,  par  exemple  une 
deviation  du  cours  du  sang  repoussant  a  droite  cette 
partie  de  la  cloison.  II  est  possible  que  cette  deviation 
du  cours  du  sang  ait  pour  cause  la  persistance  du  canal 
de  Guvier.  On  sait  en  effet  que,  dans  le  coeur  foetal, 
grace  a  la  disposition  des  orifices  veineux,  seul  le  sang 
qui  arrive  a  1'oreillette  droite  par  la  veine  cave  supe- 
rieure  est  projete  vers  la  partie  ventriculaire  du  coeur 
(futur  flot  tricuspidien) ;  celui  qui  arrive  par  la  veine 
cave  inferieure  et  la  coronaire  est  projete  vers  la  partie 
gauche  de  1'oreillette  commune  (futur  flot  botalien).  En 
cas  de  persistance  du  canal  de  Guvier  gauche,  le  flot 
botalien  est  augmente  de  1'afflux  de  toute  la  moitie 
gauche  du  corps,  et  le  flot  tricuspidien  est  reduit  a  ce 
qui  vient  du  quart  superieur  droit  du  corps.  Par  suite, 
le  flot  qui  arrive  au  ventricule  commun  par  Textremite 
droite  du  canal  auriculo-ventriculaire  (futur  orifice  tri- 
cuspide)  est  beaucoup  moins  fort  que  le  flot  qui  arrive 
par  son  extremite  gauche  (futur  orifice  mitral),  et  ce 
flot  gauche  plus  fort  repousse  la  cloison  vers  la  droite. 
Si  on  veut  bien  admettre  que  la  coincidence  de  deux 
anomalies,  toutes  deux  tres  exceptionnelles,  Tabouche- 
ment  de  1'orifice  tricuspide  dans  le  ventricule  gauche, 
et  la  persistance  du  canal  de  Guvier  gauche ,  n'est  pas 
une  coincidence  fortuite,  il  n'y  a  pas,  il  me  semble, 
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cTautre  moyen  d'etablir  une  relation  causale  entre  les 
deux  anomalies. 

Mais  1'anomalie  meme  du  sinus  de  Cuvier ,    il  faut 
1'expliquer.  Comment  se  fait-il  que  le  sinus  de  Cuvier 
ait  persiste,  ainsi  que  la  veine  cave  superieure  gauche, 
au  lieu   de  s'atrophier  comme  d  habitude   des  les  pre- 
mieres semaines  de  la  vie  foetale?  II  est  tres  difficile  de 
le  dire  d'une  facon  precise.  Neanmoins  il  est  certain  que 
la  predominance  que  prennent,  a  certaines  epoques  du 
developpement,  certaines  voies  veineuses,  au  detriment 
d'autres  qui  s'atrophient ,  a  sa  cause  dans  des  disposi- 
tions correspondantes  de  Tembryon.   Au   fur  et  a  me- 
sure  qu'une  portion  du  corps  prend  de  la  predominance 
sur  les  autres ,    les  voies  vasculaires   en   rapport  avec 
cette  portion  du  corps  prennent  plus  d'importance.  En 
regie,   des  le   debut,   les  parties  droites  de   1'embryon 
prennent  plus  d'importance  que  les  parties  gauches,  ce 
qui   est   en  correlation   avec    la  position  de  1'embryon 
couche  sur  Toeuf  sur  son  cote  gauche;  aussi  les  voies 
vasculaires  droites  1'emportent  sur  les  voies  vasculaires 
gaudies.   Cette  facon  de  se    comporter  peut  etre  trou- 
blee   par  des  influences  diverses.  II  est  impossible   de 
les    etudier    experimentalement    pour      lembryon    des 
mammiferes.  Mais  chez  les  oiseaux,  et  pour  Taire  vas- 
culaire  extra-embryonnaire ,  Dareste  a  pu  obtenir  expe- 
rimentalement des  modifications  curieuses  dans  la  dis- 
position des  gros  vaisseaux,  sous  des  influences  terato- 
geniques  variees  (mise  tardive  en  incubation,  secousses, 
variations    de    temperature ,    echauffement    inegal    des 
diverses  parties  de  Toeuf).    L'aire   vasculaire   est  alors 
deformee;  les  veines  ascendantes  et  descendantes,  qui, 
de  la  veine  terminale  circulaire,  se  rendent  a  Tembryon 
sont  modifiees    dans    leur   disposition,     certaines    font 
defaut;  on  comprend  que  les  veines  omphalo-mesente- 
riques  qui  en  sont  Taboutissant  puissent  etre  modifiees 
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de  m£me,  et  que  les  veines  primitives  embryonnaires 
puissent  egalement  subir  des  modifications  sous  Fin- 
fluence  de  causes  perturbatrices  du  meme  genre.  Nous 
avons  cherche  a  montrer  comment  ces  modifications 
peuvent  retentir  sur  le  coeur.  Les  malformations  intenses 
avec  modifications  considerables  dans  la  disposition 
reciproque  des  cavites,  des  gros  vaisseaux,  des  cloi- 
sons,  difficilement  explicables  par  1'endocardite  ou  par 
la  compression  sur  le  coeur,  relevent  certainement,  dans 
bon  nombre  de  cas,  de  mecanismes  de  ce  genre. 

Les  malformations  cardiaques  que  nous  venons  d'etu- 
dier  sont-elles  hereditaires  ?  II  est  difficile  de  le  savoir, 
car  il  est  habituel  que  les  sujets  atteints  de  malforma- 
tions cardiaques  graves  meurent  sans  descendants  a  un 
age  peu  avance.  Ce  que  nous  savons  de  la  Constance 
de  la  non-heredite  des  malformations  acquises  rend 
vraisemblable  la  non-heredite  des  malformations  car- 
diaques dues  a  1'endocardite  ou  a  la  compression  intra- 
uterine;  mais  celles  dont  1'origine  remonte  plus  haut, 
celles  qui  relevent  d'une  disposition  vicieuse  anterieure 
des  gros  vaisseaux  de  1'embryon,  sont  sans  doute  sus- 
ceptibles  d'heredite. 

Si  Fheredite  directe  des  malformations  cardiaques 
n'est  guere  constatable ,  il  peut  en  etre  autrement  de 
Fheredite  collaterale.  En  fait,  on  a  parfois  signale  le 
caractere  familial  de  certaines  malformations  cardiaques. 
L'exemple  le  plus  interessant  qui  puisse  etre  rappele 
est  celui  de  Szeller  (d'Erlangen).  Dans  une  famille,  cinq 
enfants  d'un  premier  lit  furent  atteints  de  cyanose.  II 
semble  que,  dans  ce  cas,  le  caractere  familial  etait  du 
a  1'influence  paternelle ,  puisque ,  la  mere  s'etant  rema- 
riee,  les  enfants  du  second  lit  etaient  indemnes1. 

Orth  cite  un  fait  ou  deux  enfants  d'un  meme  pere, 


1  Cite  par  RAYMOND  (de  Montpellier),  L'Heredite  morbide,  1905,  p.  102. 


LES  MALFORMATIONS  GARDIO-VASCULAIRES  49 

mais  de  deux  meres  differentes,  furent  atteints  de  mal- 
formation congenitale  du  coeur.  Cooper  et  English  (cites 
par  Gintrac)  parlent  d'une  famille  de  douze  enfants  dont 
le  plus  grand  nombre  presentaient  les  symptomes  d'une 
conformation  vicieuse  du  coeur.  Deux  furent  autopsies, 
et  Tautopsie  montra  un  retrecissement  considerable  de 
Fisthme  de  1'aorte  avec  persistance  du  canal  arteriel  et  du 
trou  de  Botal  et  perforation  de  la  partie  superieure  de 
la  cloison  ventriculaire ;  Tartere  pulmonaire,  volumi- 
neuse,  naissait  a  la  fois  des  deux  ventricules,  a  cheval 
sur  cette  perforation.  Friedberg  a  vu  trois  enfants  du 
meme  pere  avoir  la  meme  malformation  cardiaque. 
Eger1  parle  de  plusieurs  freres  et  soeurs  egalement 
atteints  de  maladie  bleue.  Borgherini  a  communique  au 
Congres  de  medecine  de  Paris  de  1900  1'histoire  d'une 
malformation  cardiaque  hereditaire  suivie  dans  une 
famille  de  pigeons.  Un  couple  de  pigeons  donnait  tous 
les  deux  mois  environ  deux  oeufs ;  mais  chaque  fois  un 
seul  oeuf  venait  a  eclosion.  Sur  les  dix  pigeons  ainsi 
nes,  huit  moururent  dans  les  premiers  jours  de  la  vie; 
les  deux  survivants ,  qui  etaient  males ,  survecurent 
seuls.  Les  femelles  avec  lesquelles  ils  furent  accouples 
donnerent  une  nombreuse  progeniture  (quinze  pigeons), 
mais  tous  les  nouveau-nes  mouraient  comme  ceux  de 
la  generation  precedente  peu  apres  la  naissance ;  pen- 
dant leur  courte  vie  ils  avaient  la  respiration  frequente  et 
anxieuse ,  meme  pendant  le  sommeil  (100  respirations 
par  minute  au  lieu  de  la  normale  70  a  80) ;  un  seui  sur- 
vecut,  mais  sa  respiration  resta  toujours  tres  frequente  ; 
il  fut  sacrifie  a  1'sige  de  deux  mois  pour  examiner  son 
coeur.  Tant  sur  ce  coeur  que  sur  ceux  des  pigeons  morts 
des  les  premiers  jours,  le  trou  de  Botal  etait  beant  avec 
inclinaison  des  plis  semi-lunaires  vers  Toreillette  droite, 
ce  qui  montrait  que  le  passage  du  sang  devait  se  faire 


1  EGER,  Deutsche  med.  Woch.,  1893. 
APERT.  Trait^  des  Maladies  familiales. 
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de  droite  a  gauche.  Enfin,  fait  curieux  a  noter,  la  com- 
pagne  d'un  des  deux  pigeons  survivants  ayant  ete  tuee 
et  remplacee  par  une  femelle  plus  jeune,  ce  pigeon,  qui 
de  sa  premiere  femelle  n'avait  que  des  petits  malfor- 
mes,  eut  de*sormais  ,  avec  la  seconde,  des  descendants 
indemnes  de  toute  tare  II  semble  resulter  de  cette 
constatation  que  la  constitution  particuliere  d'un  des 
conjoints  peut  empecher  ou  non  la  transmission  d'une 
tare  hereditaire  de  1'autre  conjoint. 

Ges  faits  montrent  qu'il  existe  des  malformations 
cardiaques  transmissibles ;  dans  les  cas  de  ce  genre, 
la  malformation  reste  identique  a  elle-meme  chez  tous 
les  membres  de  la  famille  qui  en  sont  atteints.  II  faut 
soigneusement  distinguer  ces  faits  de  ceux  ou  une  coin- 
cidence accidentelle  permet  de  constater  dans  des 
families  tarees ,  chez  des  freres  et  soeurs  heredosyphi- 
litiques ,  par  exemple ,  des  lesions  orificielles  congeni- 
tales,  souvent  dissemblables  (Peacock).  II  s'agit  alors 
de  maladies  foetales  survenues  chez  des  enfants  d'une 
me'me  femme  parce  qu'ils  sont  soumis  aux  memes 
causes  pathogeniques ,  mais  nullement  de  la  transmis- 
sion d'une  maladie  familiale. 

Dangers  des  fausses  interpretations  morpholo- 
giques  en  teratologie  cardiaque.  —  Dans  les  trois  cha- 
pitres  que  je  viens  de  consacrer  aux  malformations  car- 
diaques, j'ai  eu  surtout  pour  but  d'apporter  quelque 
contribution  teratogenique  originale  a  Tetude  de  ces 
maladies.  Si  je  voulais  en  etudier  a  fond  les  difFerents 
types  anatomo-cliniques,  c'est  un  nombre  beaucoup  plus 
considerable  de  chapitres  que  je  devrais  y  affecter,  et 
je  ne  pourrais  que  repeter,  pour  bien  des  points,  ce  qui 
se  trouve  parfaitement  decrit  dans  nos  ouvrages  clas- 
siques1.  Je  veux  seulement,  avant  de  passer  outre, 


1  Voir  surtout   Moussous,    Maladies   congenitales  du  coeur,   1   vol. 
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mettre  en  garde  centre  de  fausses  interpretations  pos- 
sibles dans  1'etude  anatomique  des  malformations  car- 
diaques. 

En  voici  tin  exemple  : 

En  1899,  etant  interne  a  la  clinique  des  maladies  des 
enfants  a  1'hopital  des  Enfants-Malades,  j'ai  eu  1'occasion 
de  recueillir  un  coeur  de  nouveau-ne  (fig.  14  et  16)  qui,  a 
premiere  vue ,  se  presentait  de  la  facon  suivante  :  ven- 
tricule  unique,  surmonte  de  deux  oreiilettes  ;  oreillette 
gauche  sans  communication  avec  le  ventricule  unique 
et  s'ouvrant  dans  I'oreillette  droite  par  le  trou  de  Botal 
persistant;  oreillette  droite  normalement  conformee, 
ouverte  dans  le  ventricule  par  un  orifice  auriculo-ventri- 
culaire  muni  d'une  valvule  tricuspide  normale;  un  seul 
gros  vaisseau  partant  du  ventricule  unique,  donnant 
d'abord  de  chaque  cote  une  artere  pulmonaire,  puis  se 
recourbant  en  crosse  sur  la  bronche  gauche  comme  le 
fait  la  crosse  de  Taorte,  mais  se  divisant  immediatement 
derriere  la  crosse  en  deux  troncs :  Fun  descendant ,  for- 
mant  Faorte  thoracique;  1'autre  ascendant,  qui  donnait 
successivement  1'artere  sous-claviere  gauche,  puis  la 
carotide  gauche,  et  se  divisait  enfin  en  carotide  droite 
et  sous-claviere  droite. 

La  tres  grande  majorite  des  medecins  a  qui  je  montre 
ce  coeur  ne  manque  pas  d'en  interpreter  la  morphologic 
de  la  facon  suivante  :  1°  absence  de  la  cloison  inter- 
ventriculaire  qui  normalement  divise  le  ventricule  unique 
primitif  en  ventricule  droit  et  ventricule  gauche,  per- 
sistance  du  ventricule  unique ;  2°  absence  de  cloisonne- 
ment  du  bulbe  arteriel  primitif,  qui  normalement  divise 
ce  bulbe  en  aorte  et  artere  pulmonaire ,  persistance  du 


—  Moussous,  article  Maladies  congenitales  du  coeur,  in  Traite1  des 
maladies  de  1'enfance,  tome  IV,  1904.  —  WEIL,  Traite  clinique  des 
maladies  du  coeur  chez  les  enfants,  1895. 
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bulbe  arteriel  indivis ;  3°  anoinalie  dans  1'emission  des 
gros  vaisseaux  issus  de  la  crosse  aortique.  Done  arret 
de  developpement. 

II  est  certain  que  cette  interpretation  est  celle  qui  se 
presente  d'abord  a  un  examen  superficiel,  lorsqu'on  ne 
s'attache  pas  a  cette  regie  dont  les  savants  qui  s'occu- 
pent  d'anatomie  comparee  ont  fait  leur  loi,  a  savoir  que 
les  homologies  entre  les  organes  ou  les  parties  d  organes 
ne  doivent  pas  s'etablir  d'apres  le  plus  ou  moins  de 
ressemblance  qu'ils  ont  entre  eux,  mais  d'apres  les 
rapports  qu'ils  affectent  avec  les  organes  ou  les  parties 
d'organes  voisins. 

Gette  regie,  qu'en  anatomic  normale  on  applique  aux 
homologies  a  determiner  entre  les  organes  d'animaux 
d'especes  differentes,  reste  vraie  quand  il  s'agit  de  com- 
parer dans  la  meme  espece  un  organe  conforme  vicieu- 
sement  avec  un  organe  normal.  Or,  dans  la  determina- 
tion de  1'homologie  des  grosses  arteres  de  la  base  du 
coeur,  il  est  un  rapport  qui  ne  manque  jamais  :  quand 
un  vaisseau  re§oit  les  arteres  coronaires  cardiaques,  on 
peut  affirmer  qu'il  represente  1'aorte  (1'aorte  seule,  ou 
1'aorte  non  separee  de  1'artere  pulmonaire);  quand  un 
vaisseau  ne  re9oit  pas  les  arteres  coronaires  cardiaques, 
on  peut  aflirmer  qu'il  represente  1'artere  pulmonaire  ( et 
elle  seule,  non  confondue  avec  1'aorte). 

Comment  les  arteres  coronaires  etaient-elles  dans 
notre  cas?  On  les  voyait  sur  la  face  anterieure  du  cceur, 
affectant  avec  le  tronc  arteriel  unique  absolument  ces 
me'mes  rapports  qu'a  Tetat  normal  avec  Tinfundibulum 
de  1'artere  pulmonaire. 

L'artere  coronaire  gauche  ou  anterieure  etait  situee 
comme  normalement  sur  la  face  anterieure  gauche  du 
coeur ;  on  pouvait  la  suivre  dans  le  sillon  entre  Tauri- 
cule  gauche  et  le  tronc  arteriel  unique,  comme  on  la 
suit  normalement  entre  1'auricule  gauche  et  Tinfundibu- 
lum  de  1'artere  pulmonaire^  et  on  la  voyait  contourner 
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en  arriere  le  tronc  unique  comme  elle  contourne  nor- 
malement  Tartere  pulmonaire. 

L'artere  coronaire  droite  ou  posterieure  parcourait 
comme  normalement  la  portion  droite  du  sillon  auriculo- 
ventriculaire ,  se  logeant  entre  1'auricule  droite  et  le 


15. 


Fig.  14.  —  Coeur  forme  en  apparence  de  deux  oreillettes  et  d'un  seul  venlricule,  et 
semblant  donner  naissance  a  un  seul  tronc  arte"riel  aortico-pulmonaire.  En  re'alite', 
1'orifice  aortique  seul  est  absent;  le  ventricule  gauche  existe,  mais  tres  r^duit 
(voir  fig.  16).  L'aorte  ascendante  est  reduite  k  une  petite  arte"riole,  origine  des 
coronaires ;  le  cours  du  sang  est  retabli  par  le  canal  arte"riel  conserve"  et  est  retro- 
grade dans  la  crosse  de  1'aorte  et  dans  1'aorte  ascendante,  selon  le  sens  des  fleches 
de  la  figure. 

Fig.  15.  —  Schdma  des  arcs  aortiques  et  des  arteres  issues  de  ces  arcs  qui  subsistent 
a  la  naissance  dans  l'e"tat  normal.  Cette  figure  permet  d'e"tablir  les  homologies 
avec  1'etat  anormal  repre"sente  a  la  figure  14. 


tronc   unique   comme   normalement    entre   cette   meme 
auricule  et  I'infundibulum  de  1'artere  pulmonaire. 

Arrivees  derriere  I'infundibulum,  les  deux  arteres 
coronaires  se  jettent,  sur  un  coeur  normal,  dans  le  tronc 
aortique ;  sur  notre  coeur,  1'aorte  n'existant  pas ,  elles 
se  fusionnaient  et  formaient  une  petite  arteriole  qu'il 
fallait  beaucoup  d'attention  pour  suivre  sur  la  paroi 
anterieure  et  droite  du  gros  tronc  arteriel ;  mais ,  en 
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la  dissequant  avec  soin,  on  voyait  qu'elle  naissait  de  la 
branche  superieure  de  bifurcation  du  gros  tronc  arteriel 
a  peu  pres  au  niveau  ou  celui-ci  se  separait  en  carotide 
gauche  et  en  tronc  brachio-cephalique  droit.  Des  lors 
il  etait  facile  d'etablir  les  homologies  avec  1'etat  nor- 
mal, et  les  schemas  des  figures  14  et  15  les  font 
sauter  aux  yeux  :  le  tronc  arteriel  unique  represente 
Tartere  pulmonaire  continuee  par  le  canal  arteriel  per- 
sistant;  Farteriole  qui  fournit  les  coronaires  est  1'aorte 
ascendante  atrophiee ;  la  branche  de  bifurcation  supe- 
rieure du  gros  tronc  arteriel  est  la  crosse  aortique,  rnais 
parcourue  par  le  sang  en  sens  inverse  de  1'etat  normal, 
et  emettant  les  memes  branches  que  normalement ;  elles 
ne  paraissent  naitre  en  ordre  inverse  que  si  on  les 
compte  en  suivant  le  cours  du  sang;  en  realite,  elles 
sont  absolument  normales. 

Puisque  le  tronc  arteriel  unique  represente  seulement 
Tartere  pulmonaire,  la  cavite  ventriculaire  unique  repre- 
sente sans  doute  aussi  seulement  le  ventricule  droit. 
Je  puis  vous  donner  la  preuve  qu'il  en  est  ainsi.  Je 
puis  vous  faire  voir,  a  la  paroi  inferieure  de  1'oreillette 
gauche ,  ce  qui  reste  du  ventricule  atrophie ;  c'est  une 
cavite  minuscule,  plus  petite  qu'un  pois,  mais  ou  Ton 
voit  encore  des  rudiments  de  piliers  et  une  lilliputienne 
valvule  mitrale,  le  tout  perdu  a  la  partie  superieure  de 
la  paroi  ventriculaire  (fig.  16). 

En  somme,  nous  retrouvons  dans  ce  coeur  toutes  les 
parties  constituantes  d'un  cceur  normal,  hypertrophiees 
ou  atrophiees,  mais  existantes,  sauf  toutefois  une  d'entre 
elles  :  1'orifice  aortique.  La  lesion  primitive,  en  ce  cas, 
est  Fabsence  d'oriflce  aortique ,  et  toutes  les  autres 
anomalies  en  derivent.  En  «amont,  le  sang  a  cesse  de 
circuler  dans  le  ventricule  gauche ;  la  cavite  de  cet 
organe  s'est ,  par  suite ,  considerablement  retrecie ;  le 
sang  de  Foreillette  gauche,  ne  trouvant  plus  d'issue 
vers  le  ventricule  gauche,  a  pris  son  cours  a  travers  le 
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trou  de  Botal,  qui,  par  suite,  n'a  eu  aucune  tendance  a 
s'obliterer  et  a  persiste.  En  aval,  le  sang-  a  cesse  de 
circuler  dans  Faorte  ascendante,  qui  s'est  atrophiee;  en 
revanche,  le  canal  arteriel  ne  s'est  pas  oblitere,  car  le 
sang  n'avait  plus  d'autre  voie  a  suivre  pour  se  rendre 
dans  le  systeme  aortique ;  par  la  voie  detournee  du 
canal  arteriel,  il  est  revenu  dans  la  crosse  aortique  pour 
fournir,  par  un  courant  retrograde,  le  sang  aux  arteres 


Fig.  16.  —  Atrophie  extreme  du  ventricule  gauche  dans  un  cas  d'absence  d'orifice 
aortique.  Persistance  secondaire  du  trou  de  Botal. 


OD,  oreillette  droite. 
VD,  ventricule  droit. 


OG,  oreillette  gauche. 
VG,  ventricule  gauche. 


sous-clavieres,  carotides  et  coronaires.  L'atrophie  de  la 
crosse  aortique  s'est  limitee  du  fait  de  ce  courant  nou- 
veau,  et  a  ete  d'autant  moindre  dans  chaque  segment, 
que  la  quantite  de  sang  qui  continuait  a  y  circuler  etait 
plus  grande.  G'est  pourquoi  la  crosse  aortique  a  con- 
serve un  certain  volume  entre  le  canal  arteriel  et  le 
tronc  brachio-cephalique,  tandis  qu'elle  est  devenue 
presque  une  arteriole  entre  ce  dernier  et  1'origine  des 
coronaires. 

Ges  considerations  nous  conduisent  aux  conclusions 
suivantes  : 

1°  Dans  1'interpretation  des  malformations  cardiaques, 
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il  faut  se  garder  de  fausses  interpretations  basees  sur 
des  ressemblances  grossieres.  II  faut  appliquer  en  tera- 
tologie  la  regie  que  les  zoologistes  appiiquent  constam- 
ment  en  anatomie  comparee  :  «  Pour  determiner  les 
homologies,  il  ne  faut  pas  tenir  compte  des  ressemblances 
de  forme,  mais  seulement  des  rapports  des  organes  a 
homologuer.  » 

2°  On  arrive  ainsi  a  rattacher  a  leur  origine  exacte 
certaines  malformations  au  premier  abord  incomprehen- 
sibles.  Ainsi  une  deviation  de  la  cloison  cardiaque  telle 
que  Forifice  tricuspide  s'ouvre  dans  le  ventricule  gauche 
peut  etre  ramenee  a  une  anomalie  primitive  des  gros 
vaisseaux  primordiaux. 

3o  Si  la  plupart  des  anomalies  cardiaques  sont  acci- 
dentelles  et  acquises,  il  en  est  cependant  d'innees  et 
d'hereditaires. 
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Malformations    hereditaires    des    extremites. 

L'etude  des  malformations  cardiaques  nous  a  montre 
que  la  presque  totalite  d'entre  elles  releve  d'un  acci- 
dent survenu  pendant  la  vie  foetale,  le  plus  souvent  d'une 
endocardite  fetale,  plus  rarement  d'une  compression 
ou  d'une  deviation  mecanique  du  cours  du  sang ;  qu'on 
observe  bien,  il  est  vrai,  des  malformations  cardiaques 
familiales  et  hereditaires,  mais  que  c'est  une  rarete. 

Pour  etudier  les  malformations  familiales  et  heredi- 
taires, il  nous  faut  prendre  des  types  autres  que  les  mal- 
formations cardiaques.  Les  malformations  des  extremi- 
tes peuvent  etre  familiales  et  hereditaires;  certaines 
poly  dactylics,  certaines  ectrodactylies  le  sont  a  un  haut 
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degre  et  procurent,  a  ce  point  de  vue,  un  excellent  sujet 
d'etude. 

De  tout  temps  on  a  constate  1'existence  de  families 
polydactyles.  On  a  meme  cite  certains  villages  isoles 
(Saint-Jean,  dans  Flsere),  dont  presque  tous  les  habi- 
tants avaient  plus  de  vingt  doigts.  Chez  certaines  tri- 
bus  endog-ames,  c'est-a-dire  dont  les  membres  ne  se 
marient  qu'entre  eux ,  la  polydactylie  etait  tellement 
devenue  la  regie,  que  dans  une  de  ces  tribus  (les  Foldes, 
subdivision  des  Julites,  tribu  arabe)  tout  enfant  naissant 
sans  doigts  supplementaires  etait  repute  adulterin  et 
sacrifie1.  G'est  dire  que  Yhereditede  la  poly  dactylic  peut 
etre  suivie  pendant  de  nombreuses  generations. 

II  arrive  cependant  qu'il  nait  parfois  dans  une  famille 
un  enfant  ou  meme  plusieurs  atteints  de  poly dacty lie, 
alors  qu'aussi  loin  qu'il  est  possible  de  remonter  dans 
leurs  ascendants,  on  n'a  aucun  souvenir  d'un  ancetre 
polydactyle.  II  faut  bien  alors  admettre  qu'il  ne  s'agit 
pas  d'heredite,  mais  de  1'apparition  d'une  anomalie 
pour  la  premiere  fois ;  c'est  une  variation,  seloii  le  terme 
qu'emploient  les  zootechnistes  depuis  Darwin.  On  peut 
dire ,  il  est  vrai ,  que  Fancetre  polydactyle  est  assez 
eloigne  dans  les  generations  pour  que  son  souvenir  se 
soit  perdu ;  mais  encore  faudra-t-il  admettre,  a  un  mo- 
ment donne,  1'apparition  de  la  variation  pour  la  pre- 
miere fois.  On  ne  peut,  en  effet,  supposer  a  tous  les 
hommes  polydactyles  un  ancetre  commun  polydactyle, 
car  il  y  a  des  polydactyles  dans  toutes  les  races,  blanches, 
jaunes  et  noires;  de  quelle  couleur  aurait  ete  1'ancetre 
commun?  Si  on  admet  qu'un  caractere  tel  que  la  poly- 
dactylie  peut  revivre  apres  des  milliers  de  generations, 
on  devrait  egalement  voir  un  blanc  naitre  d'unions 
entre  negres  ou  inversement  ;  cela  ne  serait  pas  plus 


1  BOINET,  Polydactylie  et  atavisme (jReuize  de  medecine,  10  avril  1898). 
—  DEVAY,  Archives  generates  de  medecine,  1863. 
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absurde.  Quant  a  trouver  un  ancetre  polydactyle 
dont  pourraient  etre  issus  aussi  bien  les  £tres  humains 
a  vingt  doigts  que  les  polydactyles ,  il  faudrait,  pour 
le  trouver,  remonter,  cornnie  le  fait  remarquer  Boinet, 
aux  reptiles  fossiles  les  plus  anciens  et  les  plus  voi- 
sins  des  poissons,  aux  dinosauriens  et  aux  elanosau- 
riens,  dont  le  type  le  plus  connu  est  Fichtyosaure. 
Boinet  fait  observer ,  du  reste ,  que  la  nageoire  de 
ces  sauriens,  de  menie  que  celle  des  poissons,  est 


Fig.  17.  —  Dedoublement  de  la  phalange  ungue"ale  sans  participation  des  autres 
phalanges  (radiographie)  (Boinet).  Premiere  e'bauche  de  polydactylie. 


formee  de  rayons  digitaux  juxtaposes;  la  reviviscence 
par  atavisme  de  cette  disposition  aboutirait  a  la  forma- 
tion d'un  sixieme  doigt  cubital  continuant  la  serie  nor- 
male  et  insere  au  pisiforme,  que  certains  anatomistes 
considerent  comme  un  rudiment  digital.  Or  les  radio- 
graphies  ont  montre  que  la  polydactylie  n'est  nulle- 
ment  due  a  la  juxtaposition  d'un  rayon  digital  nouveau; 
on  voit,  au  contraire,  qu'elle  tient  a  la  bifurcation  plus 
ou  moins  profonde  d'un  des  rayons  normaux ;  on  trouve 
tous  les  intermediaires  entre  la  bifurcation  ebauchee 
sur  1'extremite  de  la  phalange  terminale  (fig.  17)  et  la 
bifurcation  profonde  allant  jusqu'au  metacarpe ,  mais  il 
s'agit  toujours  de  rayon  dedouble  et  non  de  rayon 
surajoute1. 

1  Gertaines  races  de  poules  (Houdan,  Dorking)  ont  cinq  et  six  doigts 
au  lieu  de  quatre.  Gronberg  a  de'montre  par  les  connexions  anato- 
miques  des  doigts  supplementaires  qu'il  ne  s'agit  nullement  de  Tappa- 
rition  des  doigts  5  et  6,  mais  du  dedoublement  des  doigts  1  et  2. 
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II  faut  done  bien  admettre  que  Vatavisme  n' interment 
pas  dans  la  genese  de  cette  malformation;  si  elle  realise 
un  type  analogue ,  d'assez  loin ,  du  reste ,  a  celui  que 
presentent  nos  cousins  tres  eloignes  les  poissons,  c'est 
que  tous  les  vertebres  sont  construits  sur  un  me"me 
type  priniitif,  et  que  les  variations  de  ce  type  restent 
toujours  soumises  a  certaines  conditions  morphologiques, 
dans  les  limites  desquelles  les  memes  dispositions  sont 
susceptibles  de  se  realiser  a  plusieurs  reprises.  II  s'agit 
done,  non  pas  de  reapparition  atavique,  mais  de  ce  que 
Darwin  appelle  «  variation  analogique  ou  parallele  ». 

II  y  a,  du  reste,  d'autres  malformations  familiales  et 
hereditaires  des  extremites  qu'il  est  impossible  de  rap- 
porter  a  I'atavisme.  Je  fais  allusion  a  certaines  varietes 
d1 'ec trod acty lie,  absolument  inverses  de  la  polydactylie. 
Allaire  et  Le  Meignen1  en  rapportent  un  bel  exemple 
relatif  a  un  homme  qui  presentait  les  malformations 
suivantes  :  aux  deux  index,  aux  deux  medius  et  aux 
deux  annulaires ,  la  phalangine  est  .reduite  a  un  mince 
disque  soude  a  la  phalange;  aux  annulaires,  la  phalan- 
gette  est  en  outre  absente;  aux  auriculaires,  la  phalan- 
gine  et  la  phalangette  sont  toutes  deux  absentes ;  annu- 
laires et  auriculaires  ne  portent  a  leur  extremite  ni 
ongle  ni  cicatrice,  mais  se  terminent  par  une  surface 
lisse.  Au  carpe,  des  deux  cotes,  il  n'existe  que  quatre 
os  :  le  semi-lunaire,  le  pyramidal  et  le  pisiforme  sont 
fondus  en  une  seule  masse ;  le  grand  os  et  Fos  crochu 
sont  de  meme  soudes,  le  trapeze  et  le  scapho'ide  egale- 
ment;  le  trapezoide  seul  reste  isole.  Enfin  le  premier 
metacarpien  du  pouce  de  chaque  cote  est  epaissi,  comme 
dans  la  maladie  de  Paget.  Aux  pieds,  les  gros  orteils 


1  ALLAIRE  et  LE  MEIGXEN.  Malformations  hereditaires  et  familiales 
des  extremites  (Gaz.  med.  de  Nantes,  3  oct.  1903).  —  PETHELLAZ,  Ectro- 
dactylie  symetrique  hereditaire  (Annales  d'hygiene  et  de  medecine 
coloniales ,  1904). 
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sont  normaux ;  on  constate  de  la  syndactylie  des  autres 
orteils  avec  absence  d'une  ou  deux  phalanges. 

Get  homme  eut  douze  enfants,  dont  huit  normaux, 
et  quatre  presentant  des  malformations  identiques  a 
celles  du  pere  :  phalangines  soudees ,  phalangettes 
absentes,  pas  d'ongle  a  la  plupart  des  doigts;  os  du 
carpe  soudes,  comme  chez  le  pere;  syndactylie  et  ectro- 
dactylie  des  orteils. 

II  est  impossible  de  rapporter  les  faits  d'ectrodactylie 
hereditaire  a  I'atavisme,  puisque  nos  ancetres  n'ont 
jamais  eu  moins  de  cinq  doigts.  II  s'agit  de  variations 
qui  n'ont  rien  a  voir  avec  Tatavisme.  On  peut  les 
comparer  aux  variations  qui,  des  equides  primitifs 
pentadactyles ,  ont  fait  des  especes  tetradactyles ,  tri- 
dactyles,  monodactyles ;  on  peut,  par  consequent,  les 
ranger  dans  les  variations  analogiques  on  paralleles;  ce 
qui,  du  reste,  ne  nous  apprend  rien  de  plus  sur  leur 
pathogenic.  On  a  dit  que  ce  sont  des  variations  pro- 
gressives, indiquant  un  progres  vers  un  type  meilleur, 
tandis  que  la  polydactylie  est  une  variation  regressive, 
un  retour  vers  un  etat  primitif  inferieur.  J'admets  tres 
bien  que  le  cheval  monodactyle  est  superieur  a  son 
ancetre  Fhipparion  tridactyle ;  maisje  ne  puis  admettre 
qu'un  homme  monodactyle  soit  superieur  a  un  homme 
pentadactyle.  En  realite,  il  n'y  a  ni  variations  progressives, 
ni  variations  regressives;  les  influences  inconnues  qui 
aboutissent  a  des  variations  sont  aveugles;  leur  attri- 
buer  une  action  vers  le  progres  est  un  decevant  anthro- 
pomorphisme.  Les  variations  sont  quelconques;  le  plus 
souvent  elles  se  trouvent  etre  nuisibles,  parce  que  notre 
type  morphologique  etant  tres  bien  adapte  aux  fonctions 
que  nous  remplissons,  il  y  a  chance  que  toute  variation 
de  ce  type  realise  une  adaptation  moins  parfaite ;  parfois, 
exceptionnellement ,  elle  peut  se  trouver  utile;  les 
sujets  qui  ont  varie  ont  alors  plus  de  chance  de  sur- 
vivre  et  de  transmettre  leur  variation ;  c'est  la  loi  de  la 
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persistance  du  plus  apte.  Toutefois,  dans  Fespece 
humaine,  Finfluence  des  croisements  rend  tres  difficile 
la  persistance  d'une  variation.  II  est  meme  etonnant  de 
voir  combien  cette  persistance  peut  etre  tenace,  malgre 
Tinfluence  des  croisements;  on  a  pu  observer  des  mal- 
formations subsistant  apres  six  generations,  alors  que 
les  sujets  n'avaient  plus  qu'un  64e  du  sang  de  1'ancetre 
malforme.  Nous  verrons ,  dans  la  deuxieme  partie  de 
cet  ouvrage,  comment  la  loi  de  Mendel  explique  la  revi- 
viscence  possible  des  malformations  apres  un  temps 
indefini,  alors  qu'elles  semblaient  definitivement  dispa- 
rues. 

Quant  a  la  cause  de  F  apparition  premiere  de  ces 
variations,  nous  ne  la  connaissons  pas  plus  que  les  hor- 
ticulteurs  et  les  zootechnistes  ne  connaissent  les  causes 
des  variations  fortuites  qu'ils  utilisent  pour  produire  de 
nouvelles  varietes  et  de  nouvelles  especes.  Ces  causes 
sont,  du  reste,  beaucoup  plus  difficiles  a  etudier  dans 
Tespece  humaine  que  dans  les  especes  animales  et 
vegetales  sur  lesquelles  Texperimentateur  a  le  loisir  de 
faire  agir  pendant  longtemps  des  influences  diverses,  et 
dont  il  peut  unir  les  individus  selon  son  gre.  Les  zoo- 
technistes et  les  horticulteurs  sont  bien  arrives  a  se 
rendre  compte  que  les  variations  etaient  favorisees  par 
certaines  circonstances  d'hygiene,  de  nourriture,  de 
terrain;  toutefois  il  n'y  a  la  rien  de  precis,  et  les  va- 
riations quelque  peu  marquees  qui  out  ete  1'origine  de 
nouvelles  races  vegetales  ou  animales  ont  le  plus  sou- 
vent  apparu  fortuitement ,  sans  £tre  recherchees  de 
parti  pris.  Le  role  de  1'homme  s'est  seulement  borne  a 
les  conserver,  a  les  fixer  et  a  les  developper,  en  don- 
nant  des  soins  particuliers  et  en  soustrayant  aux  croise- 
ments les  sujets  qui  les  presentent. 

Neanmoins  il  est  parfois  possible  de  determiner, 
sinon  la  cause,  du  moins  le  mecanisme  de  la  variation 
hereditaire  et  familiale.  Gette  question  viendra  plus  a 
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sa  place  avec  la  luxation  congenitale  de   la  hanche  et 
avec  Fachondroplasie ,  dans  des  chapitres  ulterieurs. 

Malformations  accidentelles.  —  A  cote  de  malfor- 
mations des  extremites  dues  a  des  variations,  il  faut 
faire  une  large  place  aux  malformations  foetales  acci- 
dentelles. 

II  n'est  pas  indifferent  de  savoir  si  une  malformation 
est  due  a  une  variation ,  ou  si  elle  est  due  a  un  acci- 
dent de  la  vie  fostale,  maladie,  traumatisme,  etc.  Dans 
le  premier  cas,  elle  est  hereditaire  au  meme  titre  qu'une 
conformation  physiologique  quelconque  et  selon  les 
memes  lois ;  dans  le  second  cas ,  elle  ne  se  transmet 
pas  aux  descendants. 

II  n'est  pas  toujours  facile,  en  presence  d'une  mal- 
formation determinee,  de  dire  si  elle  est  ou  non  acci- 
dentelle.  II  est  pourtant  des  cas  ou  le  doute  est  impos- 
sible. 

Je  ne  crois  pas  qu'on  puisse  douter  que  I'liemimelie, 
dans  son  type  le  plus  habituel,  soit  le  resultat  d'une 
amputation  intra- uterine,  soit  par  une  circulaire  du 
cordon ,  soit  par  une  bride  amniotique.  On  a  parfois 
trouve  la  bride  en  place,  ou  meme  le  membre  lui-meme, 
macere,  et  de  petite  taille,  en  rapport  avec  1'age  auquel 
I'amputation  remontait,  mais  tres  reconnaissable ;  sou- 
vent  on  trouve  des  traces  cicatricielles.  Dans  les  cas 
de  section  irreguliere  du  membre  avec  cicatrice  termi- 
nale,  il  ne  saurait  y  avoir  aucun  doute.  Les  cas  ou 
manquent  la  main  et  une  plus  ou  moins  grande  partie 
de  Favant-bras,  et  ou  le  moignon  presente  a  son  extre- 
mite,  non  plus  une  cicatrice,  mais  une  surface  cutanee 
plus  ou  moins  plissee  presentant  ou  non  des  bourgeons 
cutanes,  pretent  plus  a  discussion. 

Voici,  par  exemple,  le  membre  superieur  d'un  enfant 
que  j'ai  observe  k  1'hopital  des  Enfants-Malades  (fig.  18). 
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Le  inembre  superieur  s'arrete  brusquement  &  la  partie 
inferieure  de  Tavant-bras;  le  moignon  est  arrondi.  A  sa 
surface,  existent  cinq  petits  bourgeons,  gros  comme  des 
noyaux  de  cerise ,  spheriques  ou  un  peu  ovoides ,  mol- 
lasses,  formes  d'un  revetement  cutane  recouvrant  un 
centre  forme  de  tissus  mous.  Ges  bourgeons  sont  grou- 
pes  de  la  fac,on  suivante  :  quatre  Tun  a  cote  de  Tautre 
sur  une  ligne  un  peu  courbe,  un  autre  independant.  Us 
sont,  en  somme ,  groupes  par  un  et  quatre ,  comme  le 
pouce  et  les  autres  doigts.  II  s'impose  qu'ils  representent 


Fig.  18.  —  Hemime'lie  antibracbiale  par  amputation  intra-uterine ;  cinq  petits  bour- 
geons disposes  par  un  et  quatre  representent  une  dbauche  de  regeneration  des 
doigts. 


en  effet  les  doigts.  Deux  hypotheses  sont  possibles  :  ou 
bien  la  main  est  atrophiee ,  et  ces  bourgeons  sont  le 
seul  reliquat  de  la  portion  atrophiee;  ou  bien  la  main 
a  ete  amputee ,  doigts  compris ,  et  les  cinq  bourgeons 
sont  des  regenerations  digitales  ulterieures.  La  pre- 
miere hypothese  est  inadmissible  :  un  membre  hemisec- 
tionne,  quand  il  ne  s'hypertrophie  pas  par  gene  de  la 
circulation  de  retour,  comme  nous  le  verrons  plus  loin, 
s'atrophie  a  peu  pres  egalement  dans  toutes  ses  parties ; 
mais  il  n'y  a  pas  disparition  de  segments  entiers  du 
membre,  avec  insertion  directe  des  extremites  digitales 
sur  la  partie  du  membre  conservee.  La  regeneration, 
au  contraire  ,  rend  bien  compte  de  la  morphologic  de 
ces  sujets.  La  faculte  de  regenerer  les  parties  sec- 
tionnees  est  une  propriete  generale  des  etres  organises, 
presentant  des  formes  determinees.  Dans  le  regne  mine- 
ral, les  cristaux  se  regenerent,  et  Pasteur  a  consacre  a 
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ce  sujet  ses  premieres  etudes;  dans  les  regnes  vegetal 
et  animal,  la  regeneration  est  la  regie.  La  manifestation 
de  cette  propriete  est  toutefois  entravee  chez  les  indi- 
vidus  pourvus  de  formes  immobilisees  par  un  squelette 
siliceux  ou  calcaire,  et  en  particulier,  chez  les  verte- 
bres  superieurs,  on  n'observe  plus  que  des  regenera- 
tions de  parties  molles;  le  tissu  et  la  fonction  se  rege- 
nerent, mais  souvent  aux  depens  de  la  forme.  II  n'en 
est  pas  de  me'me  chez  les  animaux  inferieurs;  la  queue 
du  lezard,  la  pince  du  homard,  etc.,  se  regenerent  dans 
leur  forme  premiere,  ou  avec  des  alterations  morpholo- 
giques  plus  ou  moins  grandes,  selon  les  cas.  L'orga- 
nisme  embryonnaire  se  comporte,  a  ce  point  de  vue, 
comme  les  animaux  inferieurs  :  il  est  doue  d'une  cer- 
taine  puissance  de'  regeneration.  Les  rudiments  digi- 
taux  des  hemimeles  ne  doivent  done  pas  nous  emp£- 
cher  de  considerer  rhemimelie  comme  le  resultat  d'une 
mutilation  foetale  accidentelle,  nullement  hereditaire. 

D'une  facon  generale,  on  peut  done  dire  que,  le  plus 
souvent,  la  poly  dactylic  est  une  conformation  innee, 
hereditaire ,  et  rhemimelie  une  conformation  acquise, 
une  mutilation  non  hereditaire.  II  convient .  toutefois  de 
faire  des  reserves  pour  certains  cas  exceptionnels  :  nous 
avons  deja  vu  que  certaines  ectrodactylies  limitees  aux 
dernieres  phalanges  sont  heredo-familiales  et  innees. 
Inversement,  il  semble  qu'il  puisse  y  avoir  des  poly- 
dactylies  accidentelles  dues  a  des  regenerations  anor- 
males.  On  sait  depuis  longtemps  que  les  organes  ampu- 
tes  qui  se  regenerent  ne  realisent  pas  toujours  le  type 
complet  de  1'organe  primitif.  Chez  les  invertebres,  ces 
faits  sont  communs;  chez  les  larves  de  certains  insectes, 
les  appendices  amputes  se  regenerent  avec  un  nombre  de 
segments  moindre  que  le  nombre  normal;  on  peut  m£me, 
chez  certains  vers  amputes  de  Textremite  caudale,  arri- 
ver,  par  des  artifices  appropries,  a  faire  regenerer  une  tete 
au  lieu  d'une  queue ,  de  fagon  a  obtenir  un  animal  bice- 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  5 
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phale.  Chez  les  vertebres,  la  queue  des  lezards  et  des 
salamandres  ne  se  regenere  pas  toujours  sur  le  type  nor- 
mal; elle  peut  etre  bifurquee.  Enfin,  ce  qui  nous  inte- 
resse  plus  specialement,  on  a  pu,  par  regeneration  anor- 
male,  realiser  experimentalement  la  polydactylie  chez 
les  animaux  inferieurs.  Mlle  Zeleny1  a  vu  une  patte 
anterieure  de  crabe,  apres  autotomie,  repousser  munie 
de  deux  pinces  au  lieu  d'une.  Girard*  a  vu,  chez  les 
Pleurodes ,  1'extremite  du  membre  amputee  se  rege- 
nerer  augmentee  de  deux  rayons  digitaux,  par  dedou- 
blement  des  deux  doigts  externes. 

Chose  curieuse,  les  doigts  supplementaires  des  poly- 
dactyles,  lorsqu'ils  sont  restes  rudimentaires  et  depourvus 
de  squelette  calcaire,  jouissent  des  memes  proprietes  de 
regeneration  que  les  doigts  des  animaux  inferieurs  et 
des  embryons.  Us  peuvent  se  regenerer,  non  seulement 
lorsqu'ils  sont  coupes  dans  leur  continuite,  ce  qui  pour- 
rait  s'expliquer  par  une  croissance  exageree  du  moi- 
gnon  restant,  mais  meme  quand  ils  sont  desarticules  au 
dela  de  leur  insertion,  et  on  en  a  vu  repousser  jusqu'a 
trois  fois  et  reformer  chaque  fois  leur  ongle  (White ,  de 
Manchester).  Darwin  parle  d'un  homme  qui  etait  poly- 
dactyle,  ainsi  que  deux  de  ses  freres  et  une  sceur.  II 
eut  quatorze  enfants,  dont  trois  polydactyles.  Chez  un 
de  ses  enfants  et  sur  lui-meme,  T ablation  des  doigts 
supplementaires  fut  suivie  de  leur  regeneration  a  deux 
reprises  difFerentes.  Chez  1' enfant,  le  doigt  supplemen- 
taire  contenait  un  axe  osseux  et  avait  ete  non  sectionne, 
mais  desarticule.  II  repoussa  neanmoins  3. 

Bien  que  moins  completement  elucidees  dans  leur 
pathogenie,  il  semble  bien  qu'un  certain  nombre  d'au- 
tres  malformations,  et  specialement  les  malformations 


ZELENY,  Biological  Bulletin,  analyse  in  Revue  scientifique,  4  nov.1905. 
GIRARD,  Soc.  de  biologic,  1895. 
DARWIN,  Variations,  II,  p.  15. 
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par  defaut  ( phocomelie ,  ectromelie ,  absence  congeni- 
tale  du  radius ,  du  femur ,  du  tibia ) ,  doivent  etre  attri- 
buees  le  plus  frequemment  a  des  causes  accidentelles, 
car  elles  ne  sont  pas  habituellement  hereditaires1.  II  en 
est  constamment  ainsi  dans  les  malformations  unilate- 
rales;  on  trouve  a  les  expliquer  par  des  circulaires,  des 
brides ,  des  compressions ,  des  traumatismes ,  des  affec- 
tions locales  intra-uterines.  Des  sillons,  des  cicatrices, 
des  depressions,  des  indurations,  des  debris  d'adhe- 
rences  amniotiques  sont  souvent  le  temoignage  pal- 
pable de  la  realite  de  ce  mecanisme. 

Gertaines  malformations  des  doigts  reconnaissent  pour 
cause  la  compression  intra  -  uterine ,  quand  les  mains 
repliees  au-devant  du  thorax  ont  ete  appliquees  par  la 
compression  sur  la  region  pectorale.  On  voit  alors  coin- 
cider  des  malformations  des  extremites  digitales  avec 
un  etat  atrophique  de  la  peau  de  la  region  pectorale  et 
des  faisceaux  musculaires  correspondants  des  muscles 
pectoraux.  Une  trentaine  de  cas  de  ce  genre  ont  etc 
reunis  par  Froriep;  Burke,  Souques  en  ont  recemment 
cite  de  nouveaux  cas. 

Pour  ce  qui  est  des  malformations  symetriques  des 
extremites,  on  a  plus  de  tendance  a  en  chercher  la  cause 
dans  une  disposition  primitive  vicieuse  du  germe  que 
dans  un  accident  de  la  vie  fcetale.  II  faut  toutefois  savoir 
qu'il  y  a  des  malformations  accidentelles  fortuitement 
symetriques  par  le  resultat  de  la  repetition  sur  deux 
membres  symetriques  de  processus  semblables ;  par 
exemple,  quand  une  bride  a  sectionne  a  la  meme  hau- 
teur les  deux  membres  inferieurs,  ou  quand  les  deux 
membres  superieurs  ont  ete  Fun  et  1'autre  coupes  par 
des  brides  siegeant  fortuitement  a  peu  pres  au  meme 


1  VALOBRA,  Difformites  congenitales  des  membres  (Iconographie  de 
la,  Salpetriere,  1905),  a  etudie  tres  en  detail  le  mode  de  formation  de 
ces  anomalies  des  extremites  et  arrive  a  des  conclusions  identiques 
aux  notres. 
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niveau.  En  etudiant  de  pres  les  observations  publiees 
sous  le  nom  d'ectromelie  symetrique  des  deux  ou  meme 
des  quatre  membres,  on  voit  qu'en  realite  la  symetrie 
est  presque  toujours  imparfaite  ;  d'autre  part ,  dans  un 
certain  nombre  de  faits  d'ectromelie  portant  sur  plu- 
sieurs  membres,  on  a  constate  des  alterations  amnio- 
tiques ,  des  brides  encore  en  place ,  des  cicatrices ,  des 
sillons  rendant  la  pathoge*nie  evidente.  Pour  ma  part, 
meme  dans  certains  cas  d'absence  a  peu  pres  complete 
des  quatre  membres,  je  n'hesiterais  pas  a  mettre  en  cause 
les  alterations  de  1'amnios.  Allaire  et  Le  Meignen, 
qui  ont  publie  des  observations  tres  curieuses  de  mal- 
formations des  membres,  relatent  entre  autres1  1'his- 
toire  d'un  «  homme-tronc  »,  pour  la  teratogenie  duquel 
ils  repoussent  1'idee  de  sections  intra-uterines  et  in- 
voquent  «  une  influence  inconnue  s'£tant  exercee  de  la 
deuxieme  a  la  cinquieme  semaine,  date  de  la  formation 
des  membres  ».  Pour  ma  part,  les  details  de  Fobserva- 
tion  me  confirment  dans  1'idee  de  sections  multiples. 
En  effet,  la  description  et  les  radiographies  montrent 
que  les  extremites  superieures  des  humerus  et  des  femurs 
existent,  mais  qu'elles  ne  sont  pas  symetriques ;  le  moi- 
g-non  d'humerus  mesure  22  centimetres  a  droite  et  7  cen- 
timetres a  gauche.  L'individu  est,  du  reste,  parfaitement 
conforme  pour  le  reste  du  corps ;  les  ceintures  scapulaire 
et  pelvienne  sont  normalement  developpees;  cet  homme 
avait  treize  freres  et  soeurs  bien  conformes  et  a  eu  onze 
enfants  absolument  normaux.  L'ectromelie ,  du  reste, 
n'est  pas  habituellement  hereditaire.  Isidore  Geoffroy 
Saint-Hilaire  cite  une  chienne  ectromele  qui  donne  nais- 
sance  a  six  chiots  bien  conformes ,  et  un  bouc  a  trois 
membres  qui  avait  engendre  aussi  des  produits  nor- 
maux. Barrier  a  obtenu  d'une  chienne  ectromele  des 


ALLAIRE  et  LE  MEIGNEN,  Gaz.  med.  de  Nantes,  24  Janvier  1903. 
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deux  membres  anterieurs  quarante  chiens  ou  chiennes 
tous  parfaitement  conformes1. 

On  a  toutefois  cite  des  cas  rares  d'ectromelie  fami- 
liale.  Isidore  Geoffrey  Saint -Hilaire  cite  une  chienne, 
de  conformation  normale,  qui,  en  quatre  portees,  mit 
au  monde ,  sur  vingt  produits ,  treize  ectromeles.  Le 
meme  auteur  parle  egalement  d'une  vieille  chienne  qui, 
ayant  deja  mis  has  un  grand  nombre  de  fois.  eut  deux 
portees  :  Tune  en  1830,  composee  de  quatre  indivi- 
dus  normaux  et  d'un  ectromele  des  quatre  membres ; 
1'autre  en  1831,  de  trois  individus  tous  monstrueux  et 
semblables  a  celui  de  la  precedente  portee.  II  cite  encore 
une  observation  de  Geoffroy  de  deux  chiens  ectromeles 
dans  une  meme  portee.  Une  observation  de  Lesbre  et 
Fageot*  jette  quelque  jour  sur  1'etiologie  de  I'ectromelie 
familiale.  II  s'agit  d'une  chienne  qui,  de  la  meme  por- 
tee, avait  mis  bas  deux  ectromeles  bithoraciques ;  la 
malformation  etait  fonctionnellement  amorcee  chez  la 
mere  par  une  choree  intense  des  membres  anterieurs. 
On  a  egalement  observe  des  monodactylies  familiales3. 

On  a  beaucoup  plus  de  tendance  a  considerer  comme 
innees  les  malformations  bisymetriques ,  c'est-a-dire 
atteignant  des  regions  homologues  des  quatre  membres. 
Gertaines  malformations  de  ce  genre  sont,  en  effet,  des 
variations  hereditaires ;  telle  1'observation  de  Roskos- 
chny4,  concernant  un  pere  et  un  ills  atteints  tous  deux 
du  double  genu  valgum  et  d'anomalies  de  1'articulation 
du  coude  limitant  la  pronation  et  la  supination.  L'exa- 
men  radiographique  montra  aux  genoux  1'existence 
d'un  os  supplementaire  interpose  entre  la  tete  femorale 
et  la  tete  tibiale  et  une  anomalie  de  situation  de  la  tete 
du  perone,  qui  allait  s'articuler  avec  le  femur,  au  lieu 


1  BARRIER,  Bulletin  de  la  Societe  veterinnire,  1883. 

2  LESBRE  et  FAGEOT,  Journal  de  I' anatomic,  1902. 

3  SCHULTZE,  Congres  de  Bonn,  1904. 

4  ROSKOSCHNY,  Zeilschrift  fur  Chirurgie,  1905. 
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de  rester  comme  normalement  loin  au-dessous  de  la 
lig-ne  interarticulaire  (fig.  19,  20  et  21 )  ;  inversement 
aux  coudes  ,  1'extremite  superieure  du  radius  etait 
atrophiee,  et,  au  lieu  d'atteindre  Thumerus,  s'arr£tait 
fort  au-dessous  de  Farticulation  et  s'accolait  laterale- 


19.  \  20. 

Fig.  19  et  20.  —  Gas  de  Roskoschny  :  malformations  syme'triques  des  genoux  et  des 
coudes  chez  le  pere  et  chez  le  fils. 

Fig.  19.  —  Genou  droit  du  pere  (radiographie).  Os  supple"mentaire  interpose  au  cot6 
interne  de  1'articulation.  Peron6  remontant  au-dessus  de  1'interligne  articulaire. 

Fig.  20.  —  Meme  articulation  chez  le  fils  (radiographie).  La  disposition  est  absolu- 
ment  identique  a  celle  du  pere.  La  seule  difference  porte  sur  l'6tat  cartilagineux 
des  extr6mic£s  en  rapport  avec  la  difference  d'age. 

ment  avec  le  cubitus ,  plus  volumineux  qu'habituel- 
lement.  Gette  anomalie  bisymetrique  est  des  plus 
curieuses ,  et  il  est  difficile  d'en  determiner  le  meca- 
nisme;  on  ne  peut  que  rapprocher  Fos  supplementaire 
du  genou  des  os  supplementaires  parfois  trouves  dans 
d'autres  articulations  ( os  central  du  carpe  ,  os  radio- 
cubital  de  1'articulation  radio -cubitale  inferieure) ;  en 
tout  cas ,  Tanomalie  se  comporte  comme  une  variation 
transmissible  aux  descendants. 
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II  est  beaucoup  plus  difficile  de  se  prononcer  sur 
1'origine  de  la  quadruple  phocomelie  bisymetrique , 
dont  un  moulage  en  cire  et  un  squelette  du  musee 
Dupuytren  sont  un  remarquable  exemple.  Je  ne  crois 
pas  qu'il  faille  invoquer  1'explication  proposee  par  Ba- 


ng. 21.  —  Radiographie  d'un  genou  normal  d'adulte,  pour  montrer  par  comparai- 
son  avec  les  figures  20  et  21  combien  est  vicieuse  la  situation  du  pe"rone"  au-des- 
sus  de  1'interligne  articulaire  existant  chez  les  deux  sujets  auxquels  ces  figures 
se  rapportent. 

bes.  Babes  pretend  avoir  constate  que  tous  les  monstres 
portant  des  anomalies  identiques  a  toutes  leurs  quatre 
extremites  ( hexadactylie ,  ectrodactylie ,  perochirie  et 
peropodie ,  etc. )  sont  porteurs  en  meme  temps  d'une 
anomalie  de  la  face.  II  s'agit  surtout,  dit-il,  de  bec-de- 
lievre  avec  cheilognathie ,  palatoschisis ,  m£me  aproso- 
pie  ou  schistoprosopie.  La  photographic  (fig.  22)  est  un 
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exemple    que    Babes    pour-rait    invoquer.    Un    examen 


Fig.  22.  —  Coexistence  de  bec-de-lievre ,  d'encephalocele ,  de  perodactylie  gauche, 
de  pieds  bots.  Enfant  de  cinq  jours,  mort  le  huitieme  jour. 

attentif  de   ces  malformations  faciales  lui  a  fait  voir, 
dit-il,  qu'elles  ne  sont  souvent  qu'une  consequence  de 
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lesions  foe  tales  de  la  base  du  crane,  inflammatoires , 
specif! ques  ou  traumatiques.  La  lesion  principale  lui  a 
semble  sieger  au  niveau  de  1'os  sphenoide  et  de  la 
glande  pituitaire ,  qull  a  trouvee  mal  developpee ,  kys- 
tique  ou  meme  absente.  II  pense,  en  consequence, 
qu'il  existe  en  cette  region  «  un  centre  particulier  en 
rapport  intime  avec  les  quatre  extremites,  et  dont  le 
derangement  dans  une  epoque  embryonnaire  primitive 
determine  une  transformation  des  quatre  membres 


M 


Fig.  23.  —  Tete  d'un  enfant  acroce"phale  avec  malformations  multiples  des  extremites 
(Meme  sujet  figures  23  a  32). 

Br,  Bregmaa;  L,  Lambda;  Ge,  Glabelle;  SOcc,  point  sous  -  occipital  ;  M,  menton; 
A  et  B,  extremites  du  diametre  ante1™  -  poste"rieur  horizontal. 

Diametre  horizontal  ante"ro-poste"rieur  AB  =  13cm 

sous  -  occipito  -  bregmatique  S.Occ  -  Br  =  15cm,5 

glabello  -  lambdoidien  GeL  —14cm 

mento-lambdoidien  (sagittal  maximum)  ML  =20cm 

transverse  maximum  =licm 

binauriculaire  •=  llcm 

Circonf^rence  horizontale  maximum  passant  par  G  =  46cm 

selon  AB  =  42cra 

Distance  binauriculaire  passant  par  le  sommet  du  crane  =35cm. 


dans  le  sens  d'un  exces,  d'un  defaut  ou  d'une  modifica- 
tion pouvant  leur  donner  certains  caracteres  d'une 
autre  race  ou  d'une  autre  espece1  ». 


1  BABES,  Academic  des  sciences,  18  Janvier  1904. 
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J'ai  pense  un  instant  invoquer  I'hypothese  de  Babes 
pour  expliquer  les  malformations  de  la  tete  et  des  mains 
que  j'ai  observees,  en  1896,  a  1'hopital  des  Enfants- 
Malades  (fig.  23  a  33).  Voici  1'histoire  de  Tenfant  que 
j'ai  vue  : 

Germaine  G...,  quinze  mois,  nee  a  Nanterre,  a  un 
crane  de  forme  tout  a  fait  bizarre.  Ge  crane  est  tout  en 
hauteur;  1'ecaille  frontale  est  verticale  dans  toute  son 
etendue  et  presente  a  sa  partie  moyenne  un  sillon  horizon- 
tal ;  la  fontanelle  anterieure  occupe  le  point  le  plus  eleve 
du  crane  sur  le  meme  plan  vertical  que  le  front.  A  par- 
tir  de  la  fontanelle  anterieure,  le  crane  fuit  en  arriere 
et  en  has  presque  directement  vers  le  cou,  en  sorte  que 
tout  1'occiput  est  aplati;  1'ecaille  occipitale  est  verticale, 
comme  1'ecaille  frontale.  Le  croquis  de  la  figure  23 
donne,  du  reste,  du  profil  de  cet  enfant  une  idee  plus 
juste  que  toutes  les  descriptions. 

Le  tronc  est  normal;  le  thorax  est  toutefois  un  peu 
aplati,  et  le  sternum  en  gouttiere.  Circonference  de  la 
poitrine  sous  les  bras,  14  centimetres;  distance  du  ster- 
num aux  apophyses  epineuses  mesuree  au  cephalometre, 
10  centimetres  3/4. 

Taille,  74  centimetres.  Distance  de  la  fourchette  ster- 
nale  aupubis,  28  centimetres;  au  sol,  53  centimetres. 

Les  quatre  extremites  presentent  des  deformations 
remarquables. 

Main  gauche  :  Le  pouce  est  a  peu  pres  normal , 
mais  pourtant  epaissi,  aplati  en  spatule.  Le  reste  de  la 
main  se  compose  de  trois  doigts  soudes  et  a  peu  pres 
immobiles  sur  le  metacarpe  et  inflexibles  dans  leurs  diffe- 
rents  segments.  Les  deux  doigts  medians  sont  complete- 
ment  soudes,  les  deux  ongles  se  soudent ;  le  doigt  externe, 
plus  petit,  est  soude  seulement  par  des  parties  mobiles, 
et  on  peut  lui  imprimer  quelques  mouvements  (fig.  24, 
25,  26). 

Main  droite  :  Egalement  un  pouce  spatule;  sa  pha- 
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lange  terminale  est  soudee  a  sa  phalange  proximale,  et 
celle-ci,  sans  £tre  soudee  au  metacarpien,  a  une  mobi- 


24.  25.  20. 

Fig.  24,  25  et  26.  —  Enfant  acrocephale  avec  malformation  des  quatre  extremite's. 

Main  gauche  vue  de  face ,  de  profll  et  de  dos. 
Quatre  doigts  seulement,  syndactylie  des  trois  derniers  doigts,  ankylose  du  pouce. 


27.  28.  29. 

Fig.  27,  28  et  29.  —  Enfant  acrocephale  avec  malformation  des  quatre  extre'mite's. 

Main  droite  vue  de  face,  de  profil  et  de  dos. 
Quatre  doigts  seulement ,  syndactylie  des  deux  doigts  medians. 

lite  diminuee;  dans  sa  position  naturelle,  le  pouce  est  en 
flexion  a  angle  droit  avec  la  paume  de  la  main.  Le  reste 
de  la  main  est  conforme  comme  a  droite ,  avec  cette 
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seule  difference  que  le  doigt  externe  est  completement 
separe  du  massif  forme  par  les  deux  doigts  medians  et 
jouit  d'une  pleine  mobilite  (fig.  27,  28  et  29). 

Pied  droit  :  Quatre  doigts,  comme  aux  mains  :  gros 
orteil  court  et  spatule,  mobile;  les  deux  orteils  medians 
soudes  et  immobiles;  le  petit  orteil  aplati,  parfaitement 


31. 

Fig.  30  et  31.  —  Meme  sujet  que  dans  les  figures  23  a  29.  Pied  droit,  plante  et  dos 
Quatre  orteils  seulement,  syndactylie  des  trois  deraiers  orteils. 

mobile;    ongle  elargi  et  comme  hippocratique  (fig.   30 
et  31). 

Pied  gauche  :  Cinq  orteils ;  le  gros  orteil  elargi,  spa- 
tule,  a  articulations  mobiles,  mais  a  excursion  limitee 
par  une  palmure  qui  le  joint  a  Torteil  voisin.  Les  quatre 
autres  orteils  sont  intimement  soudes ,  et  de  dimensions 
identiques ;  ils  forment  par  leur  reunion  une  sorte  de 
large  pelle  peu  mobile,  plus  large  a  son  extremite  qu'a 
son  insertion  (fig.  32  et  33). 
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Nous  n'avons  pu  avoir  de  renseignements  sur  les 
antecedents  de  Tenfant,  la  grossesse  de  sa  mere,  ses 
couches,  son  heredite. 

Galippe  et  Magnan  ont  presente,  en  1892,  a  la 
Societe  de  biologic  ,  un  debilite  qui  presentait  une 


32.  33. 

Fig.  32  et  33.  —  Meme  sujet  que  dans  les  figures  23  £  31.  Pied  gauche,  dos  et  plante. 
Syndactylie  des  quatre  derniers  orteils. 

conibinaison  de  malformations  analogue  a  celle  de  notre 
sujet  :  brachycephalie  ,  plagiocephalie  ,  acrocephalie , 
asy metric  faciale,  atresie  buccale,  syndactylie  des  quatre 
extremites.  Galippe  dit  en  outre  avoir  etudie  recem- 
ment,  dans  le  service  de  Lannelongue,  un  enfant  pre- 
sentant  des  anomalies  en  quelque  sorte  identiques  a 
celles  de  son  premier  sujet1. 

Enfin  Edm.  Fournier  a  public  dans  sa  these  1'obser- 
vation  d'un  enfant,  fils  de  syphilitique,  atteint  de  defor- 


1  GALIPPE,  L'Heredite  des  stigmates  de  degenerescence  et  les  families 
souveraines,  Paris,  1905,  p.  25. 
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mation  cranienne  telle,  que  son  crane  a  la  forme  d'un 
casque  de  pompier.  Elle  presentait  en  meme  temps  de  la 
syndactylie  des  doigts  et  des  orteils.  II  relate  des  obser- 
vations analogues  de  Dubrisay,  de  Wheaton.  II  existe, 
en  somme,  bon  nombre  d'observations  qui,  jointes  a  la 
notre,  permettent  de  decrire  un  curieux  type  d'acroce- 
phalie  associe  a  la  syndactylie.  On  pourrait,  dans  tous 
ces  cas ,  invoquer  1'explication  teratogenique  proposee 
par  Babes. 

En  realite,  je  ne  crois  pas  qu'il  faille  chercher,  en 
cas  semblables,  d'autre  explication  que  les  alterations 
de  Tamnios ;  elles  sont  signalees  par  Babes  lui-meme 
dans  un  certain  nombre  de  ses  cas.  Dans  le  cas  d'Edm. 
Fournier,  1'oeuf  avait  ete  atteint  d'hydramnios  en  rela- 
tion vraisemblable  avec  la  syphilis  paternelle.  D'autre 
part,  un  grand  nombre  de  cas  de  syndactylie  coincident 
avec  des  reliquats  evidents  de  brides  amniotiques,  cica- 
trices, sillons  congenitaux  et  autres  stigmates.  Les  tra- 
vaux  de  Grisel1  sont  concluants  sur  ce  point.  La 
deformation  du  crane  de  notre  sujet  se  voit  dans  Folig- 
amnios ,  si  bien  qu'apres  avoir  repugne  d'abord  a 
admettre  le  role  des  alterations  amniotiques  dans  ce  cas, 
je  ne  vois,  apres  etude,  aucune  explication  plus  satis- 
faisante,  et  je  m'y  tiens  au  moins  dans  1'etat  actuel  de 
la  science. 

De  meme  qu'on  observe  exceptionnellement  des  poly- 
dactylies  accidentelles  a  cote  de  la  polydactylie  innee 
heredo-familiale,  forme  commune,  de  meme,  si  la  syn- 
dactylie semble  habituellement  accideiitelle ,  on  peut 
Fobserver  exceptionnellement  sous  forme  heredo-fami- 
liale. Broca  cite  une  famille  ou  le  sexdigitisme  et  le 
syndactylisme  ont  coexiste  ou  alterne  pendant  six  gene- 


1  GRISEL,  Amputations  congenitales  et   sillons  congenitaux  (Revue 
d' orthopedic],  1903,  p.   73.  —  LEVASSEUR ,  these  de  Paris,  1903. 
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rations.  Un  cas  bien  connu  de  syndactylisme  chez  les  ani- 
maux,  c'est  celui  des  pores  macedoniens  monodactyles. 
Baron  a  bien  voulu  nous  montrer  deux  pieds  osseux  de 
pores  a  un  seul  doigt,  qu'il  conserve  au  laboratoire  de  zoo- 
technie  de  1'ecole  d'Alfort.  II  nait  frequemment  en  Mace- 
doine  des  sujets  de  ce  genre,  et  cela  depuis  tres  long- 
temps,  puisque  Aristote  signale  deja  cette  particularite; 
cette  particularite  etant  consideree  comme  une  defec- 
tuosite,  les  possesseurs  de  ces  pores  les  detruisent  a 
leur  naissance ,  ou ,  en  tout  cas ,  ne  les  conservent 
jamais  pour  la  reproduction.  Malgre  cela,  la  particu- 
larite reparait  frequemment.  Baron  pense  que  cela 
tient  a  ce  que  la  race  des  pores  macedoniens  est  tres 
longiligne;  la  longueur  et  la  gracilite  des  membres  des 
geniteurs  serait  la  condition  d'  «  amorgage  »  necessaire 
pour  Tapparition  de  la  malformation.  Elle  debute  tou- 
jours  par  la  portion  terminale  du  membre;  les  pha- 
langes ungueales  sont  seules  soudees  dans  les  cas  les 
moins  accuses;  mais  si  la  malformation  est  plus  mar- 
quee, la  soudure  porte  sur  le  squelette  entier  du  doigt, 
y  compris  les  metacarpiens ;  les  deux  os  de  1'avant-bras 
peuvent  meme  etre  plus  ou  moins  fusionnes. 

Hypertrophies   partielles    congenitales.    —  II   est 

encore  une  variete  de  malformations  congenitales  des 
membres  dont  il  importe  que  je  vous  dise  un  mot  :  c'est 
I'hypertrophie  congenitale.  On  voit  des  enfants  naitre 
avec  un  doigt,  un  orteil,  une  main,  un  pied  ou  meme  un 
membre  entier  beaucoup  plus  volumineux  qu'il  ne  devrait 
etre  normalement.  En  general,  le  segment  de  membre 
ainsi  atteint  est  hypertrophie  dans  toutes  ses  parties ;  la 
peau  est  augmentee  d'epaisseur;  Fepiderme  rugueux,  ele- 
phantiasique ;  le  tissu  sous-cutane  ferme  et  lardace;  aussi 
le  membre  est-il  plus  ou  moins  rigide ,  les  plis  de  flexion 
ne  sont  pas  assez  profonds  pour  que  la  flexion  soit  facile. 
La  radiographie  montre  tantot  la  participation  proper- 
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tionnelle  de  1'os  a  1'hypertrophie,  tantot  Fintegrite  com- 
plete du  squelette;  les  os  ont  leurs  dimensions  nor- 
males,  1'hypertrophie  frappe  seulement  les  parties  molles. 
Lannelongue l  a  distingue  avec  soin  ces  deux  etats ; 
il  reserve  au  premier  le  nom  d' hypertrophie  congenitale 
vraie,  et  au  second  celui  &  elephantiasis  congenital;  cette 
distinction  est  interessante ,  elle  ne  repond  toutefois  pas 


34.    v  V_T       35. 

Fig.  34  et  35.  —  Hypertrophie  partielle  conge~nitale  de  la  main  gauche ; 
predominance  sur  le  mddius  et  1'annulaire. 

a  une  demarcation  naturelle  tres  nette.  J'ai  public2 
Fobservation  d'une  hypertrophie  congenitale  de  la  main 
(fig.  34  et  3o)  qui  pouvait  etre  consideree  comme  inter- 
mediaire  aux  deux  categories  precedentes.  La  compa- 
raison  sur  les  radiographies  du  squelette  de  la  main 
malade  avec  celui  de  la  main  saine  montrait  qu'une 
legere  hypertrophie  osseuse  accompagnait  une  hyper- 
trophie relativement  beaucoup  plus  considerable  des 
parties  molles;  et,  chose  curieuse,  tandis  que  cette  der- 


1  LANNELONGUE,  Bulletin  de  la  Soc.  de  pediatrie,  1899,  p.  62. 

2  APERT,  Nouvelle  Iconographie  de  la  Salpetriere,  mai  1903. 
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niere  etait  intense  a  Fannulaire  et  beaucoup  moins  pro- 
noncee  aux  autres  doigts  et  a  la  main,  I'hypertrophie 
osseuse  au  contraire  etait  plus  marquee  au  medius  qu'aux 
autres  doigts,  et  aux  metacarpiens  qu'aux  phalanges. 

Lannelongue  et  Achard  4  ont  montre  que  dans  cer- 
tains cas  d'affections  elephantiasiques  congenitales , 
les  tissus  hypertrophies  presentaient  des  dilatations 
et  des  neoformations  anormales  du  reseau  lymphatique ; 
telleest  la  cause  de  Thypertrophie  congenitale  des  levres, 
des  paupieres,  des  joues,  de  la  macroglossie,  des  extre- 
mites  des  membres  et  des  membres  eux-memes. 

Dans  d'autres  cas,  les  vaisseaux  sanguins  sont  ega- 
lement  alteres ;  ils  sont  augmentes  de  calibre ,  vari- 
queux,  presque  caverneux.  Tandis  que  dans  les  cas  ou 
les  lymphatiques  seuls  sont  touches,  le  systeme  osseux 
est  normal,  il  peut  etre  considerablement  hypertrophie 
quand  les  vaisseaux  sanguins  participent  a  Fanomalie. 
Gela  s'explique  quand  on  sait  que  les  os  n'ont  pas  de 
lymphatiques. 

La  stase  lymphatique  ou  sanguine,  voila  I' element  pri- 
mordial de  I' hypertrophie  congenitale.  Mais  cette  stase 
elle-meme  peut  tenir  a  des  mecanismes  divers.  Dans  un 
certain  nombre  de  cas,  la  partie  hypertrophiee  presente, 
a  son  union  avec  le  segment  reste  sain  du  membre,  un 
sillon  profond,  parfois  cicatriciel,  resultat  de  la  pression 
d'une  bride  amniotique  ou  d'une  circulation  du  cordon. 
Ge  sillon  fait  obstacle  au  retour  de  la  lymphe  et  du 
sang  des  veines  superficielles ,  et  meme  profondes  s'il 
est  lui-meme  assez  profond.  D'autres  fois,  les  veines 
sont  atteintes  d'ectasie  congenitale  primitive,  ectasie 
qui  peut  remonter  jusqu'aux  grosses  veines  de  la  base 
du  coeur.  Enfin  on  voit  1'hypertrophie  coincider  avec 
un  ncevus  arteriel  augmentant  1'afflux  sanguin  sur  le 
membre  atteint.  J'ai  observe  un  cas  de  ce  genre  dans  le 

1  LANNELONGUE  ET  ACHARD  ,  Affections  cong^nitales. 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  6 
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service  du  professeur  Dieulafoy*.  Le  membre  atteint,  plus 
long  et  plus  volumineux  de  plusieurs  centimetres,  etait 
le  siege  d'irregulieres  taches  de  vin,  noevus  plan  vascu- 
laire  de  la  peau.  Les  os  participaient  a  1'hypertrophie. 
Le  role  de  la  stase  sanguine  dans  1'hypertrophie  des 
tissus  en  voie  de  developpement  est  tellement  reel , 
qu'on  le  voit  se  manifester  encore  chez  Fadulte.  Qu'une 
affection  chronique  pulmonaire,  pleurale  ou  cardiaque, 
vienne  a  entraver  suffisamment  la  circulation  periphe- 
rique,  et  en  particulier  produise  une  stase  aux  extremi- 
tes,  on  voit  alors  les  ongles  s'hypertrophier  (angles  hip- 
pocratiques).  Or  la  matrice  de  1'ongle  est  dans  le  membre 
adulte  le  seul  tissu  reste  foetal,  en  ce  sens  qu'il  s'accroit 
constamment;  aussi  est-ce  elle  qui  ressent  la  premiere 
et  au  plus  haut  degre  les  resultats  du  trouble  apporte  a 
la  circulation  de  retour  du  membre.  Ulterieurement,  la 
peau  elle-meme  et  le  tissu  cellulaire  sous-cutane  s'epais- 
sissent;  les  indurations  elephantiasiques  de  la  peau  chez 
les  vieux  cardiaques  sont  d' observation  courante.  Enfin, 
dans  certains  cas  (osteoarthropathie  hypertrophiante 
pneumique] ,  le  tisssu  osseux  lui-meme  participe  chez 
Tadulte  a  1'hypertrophie ;  il  faut  toutefois  noter  que  cette 
osteoarthropathie  se  voit  surtout  dans  les  suppurations 
pleuropulmonaires  prolongees  plutot  que  dans  les  affec- 
tions cardiaques,  et  il  y  a  lieu  de  penser  qu'un  element 
toxique  s'adjoint  en  ce  cas  a  la  stase  sanguine  et  lym- 
phatique. 

R61e  hypothetique  du  systeme  nerveux.  — J 'arrive 
au  terme  de  cette  etude  sur  les  malformations  des  extre- 
mites,  et  vous  serez  peut-dtre  etonnes  de  ne  m'avoir  pas 
encore  vu  invoquer,  pour  expliquer  ces  troubles,  une 
influence  trophique  du  systeme  nerveux.  G'est  qu'a  mon 


1  Ce  cas  a  fait  1'objet  d'une  le?on  de  mon  collegue  et  ami  Grouzon, 
publiee  dans  les  Conferences  du  mercredi  a  la  Clinique  medicale  de 
I'Hotel-Dieu,  1906. 
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avis  le  systeme  nerveux  ne  joue  aucun  role  dans  le 
developpement  des  membres.  On  a  bien ,  il  est  vrai, 
constate  dans  la  moelle  des  hemimeles  une  atrophie 
numerique  des  cellules  des  comes  anterieures  et  une 
diminution  du  renflement  de  la  substance  grise  au  point 
d'origine  des  nerfs  du  membre.  Je  pretends  qu'il  s'agit 
la  d'une  atrophie  secondaire,  et  pas  du  tout  de  la  lesion 
causale.  En  effet,  on  retrouve  des  alterations  semblables 
dans  la  moelle  des  amputes,  mdme  quand  il  s'agit  d'un 
adulte.  Quand  la  lesion  du  membre  date  de  1'enfance 
et  quand  le  sujet  a  survecu  suffisamment ,  les  alt  era- 
rations  des  centres  nerveux  peuvent  etre  tres  pronon- 
cees ;  j'ai  pu  autopsier  un  sujet  dont  le  bras  droit  etait 
reduit  a  un  moignon  inutilisable  a  la  suite  d'un  trau- 
matisme  subi  trente-trois  ans  anparavant  :  tous  les 
muscles  innerves  par  les  branches  inferieures  du  plexus 
brachial  etaient  transformed  en  un  tissu  libroide  ;  le 
renflement  brachial  de  la  moelle  etait  atrophie  dans  sa 
partie  inferieure ;  les  cellules  etaient  tres  rares  dans  les 
comes  anterieures.  Enfin,  chose  plus  curieuse,  1'atro- 
phie  se  constatait  egalement  dans  les  circonvolutions 
psychomotrices  ;  la  frontale  ascendante  a  sa  partie 
moyenne  etait  grele  et  trois  fois  moins  epaisse  que  sa 
congenere  du  cote  oppose1. 

Nous  verrons  du  reste,  dans  une  leQon  prochaine, 
qu'il  nait  de  temps  en  temps  des  sujets  prives  de  la 
totalite  de  leurs  centres  nerveux.  Ges  anencephales  ont 
neanmoins  leurs  extremites  normalement  developpees  ; 
les  muscles  y  soiit  sains,  susceptibles  de  contractions, 
et  ces  sujets  s'agitent  en  naissant  autant  que  des 
enfants  normaux.  Seulement  leurs  mouvements  sont 
incoordonnes ,  et  les  mouvements  reflexes  coordonnes 


1  APERT,  Paralysie  traumatique  radiculaire  inferieure  du  plexus 
brachial.  Autopsie  trente-trois  ans  apres  1'accident.  Bulletin  de  la 
societe  medicale  des  Hopitaux,  1898,  p.  644,  et  Bulletin  de  la  societe 
anatomique,  1901,  p.  253. 


84  LES  MALFORMATIONS  DES  EXTREMITES 

necessaires  a  la  respiration  aerienne  ne  s'etablissent  pas  ; 
aussi  meurent-ils  presque  aussitot  apres  la  naissance ; 
le  systeme  nerveux  commande  done  les  mouvements 
des  membres,  mais  nullement  leur  developpement. 

Des  experiences  tres  curieuses  a  ce  sujet  ont  pu  £tre 
faites  sur  des  animaux  assez  eloignes,  il  est  vrai,  de 
1'espece  humaine ,  mais  qui  appartiennent  cependant  a 
la  classe  des  vertebres.  On  a  vu  que  Ton  pouvait  enle- 
ver  leurs  centres  nerveux  aux  tetards  de  grenouilles 
encore  prives  de  membres  sans  entraver  le  developpe- 
ment ulterieur  des  membres  :  cette  experience  est 
absolument  demonstrative. 

Hemihypertrophie  congenitale.  —  II  faut  toutefois 
£tre  eclectique ;  il  y  a  une  variete  d'hypertrophie  conge- 
nitale dont  je  n'ai  pas  encore  parle,  et  ou  il  ne  faut  pas 
repousser  la  possibilite  <Tune  influence  du  systeme  ner- 
veux. C'est  Y  hemihypertrophie  congenitale /  on  voit  cer- 
tains enfants  s'accroitre  beaucoup  plus  vite  d'un  cote  que 
de  Fautre.  Non  seulement  le  bras  et  la  jambe  de  ce  cote 
sont  plus  longs  et  plus  volumineux,  mais  la  face  et  le 
tronc  participent,  dans  une  certaine  mesure,  a  Thyper- 
trophie.  Gette  hemihypertrophie  est-elle  en  relation  avec 
un  hyperfonctionnement  de  la  moitie  opposee  des  centres 
nerveux  ?  G'est  une  hypothese  qui  vient  iiaturellement 
a  1'esprit  et  qu'a  defaut  d'autre  explication  plausible 
il  faut  peut-etre,  au  moins  provisoirement,  admettre.  II 
n'est  toutefois  pas  beaucoup  plus  facile  d'expliquer  1'hy- 
perfonctionnement  d'une  moitie  du  cerveau  que  celui 
d'une  moitie  du  corps.  Enfin,  dans  certaines  observa- 
tions, Themisphere  cerebral  du  cote  atteint  participe 
a  1'hypertrophie ,  tandis  que  dans  1'hypothese  d'un 
trouble  trophique  du  systeme  nerveux,  si  une  difference 
existait,  elle  devrait  etre  en  faveur  de  Fhemisphere 
oppose.  En  somme,  nous  ne  savons  rien  sur  les  causes 
de  1'hemihypertrophie  congenitale. 
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De  cette  lecon  nous  pouvons  tirer  les  conclusions 
suivantes  : 

1°  II  y  a  des  malformations  familiales  et  hereditaires 
des  extremites  dont  la  cause  se  perd  dans  les  influences 
qui  ont  agi  sur  les  generations  anterieures.  La  poly- 
dactylie  presque  toujours,  certaines  formes  d'ectrodac- 
tylie,  de  perodactylie ,  de  monodactylie  m£me ,  et 
quelques  cas  de  syndactylie  sont  dans  ce  cas.  II  ne 
s'agit  pas  de  retours  ataviques,  mais  de  variations  qu'il 
est  impossible  de  distinguer  en  variations  regressives 
ou  ataviques,  et  en  variations  progressives. 

2°  II  y  a  des  malformations  des  extremites  qui  resul- 
tent  d'une  influence  ayant  agi  accidentellement  sur  le 
foetus,  et  qui  ne  sont  ni  familiales  ni  hereditaires  ;  ces 
influences  sont  le  plus  souvent  des  alterations  de  Tam- 
nios,  brides  amniotiques,  oligammios  ;  parfois  ce  sont 
des  circulaires  du  cordon,  parfois  des  maladies  foetales. 
L'hemimelie,  les  formes  les  plus  communes  d'ectrodac- 
tylie  sont  dues  a  des  amputations  foetales  ;  la  syndac- 
tylie est  causee  le  plus  souvent  par  des  compressions 
foetales;  la  phocomelie,  surtout  quand  elle  atteint  les 
quatre  membres,  est  beaucoup  plus  difficile  a  expliquer. 

3°  Le  role  du  systeme  nerveux  dans  les  malforma- 
tions des  extremites  est  habituellement  nul  ;  il  ne  peut 
etre  adrnis,  avec  quelque  vraisemblance,  que  pour  les 
hemihypertrophies  ;  m£me  dans  ce  cas  il  est  tres  discu- 
table.  Les  hypertrophies  partielles  congenitales  relevent 
de  stases  sanguines  ou  lymphatiques  causees  par  des 
brides  congenitales,  par  des  ectasies  vasculaires,  par 
des  noevus. 

4o  La  theorie  de  Babes,  celle  d'un  centre  tro- 
phique  pour  le  developpement  des  membres  situe  a  la 
base  du  cerveau,  n'est  pas  en  concordance  avec  les 
faits  observes. 


CHAP1TRE  V 

LA    MALFORMATION    CONGEN1TALE 
DE   LA    HANCHE 


SOMMAIRE.  —  Le  Damany  a  parfaitement  expliqu^  le  mode  de  forma- 
tion de  la  luxation  congenitale  de  la  hanche;  role  de  Tinclinaison 
en  avant  du  cotyle,  consequence  du  passage  de  la  position  quadru- 
pede  a  la  position  debout;  role  de  la  torsion  du  femur,  consequence 
de  1'adaptation  a  une  cavite  uterine  etroite  de  membres  inferieurs 
trop  allonges;  cet  allongement  est  du  a  I'elargissement  du  bassin 
humain,  elargissement  en  rapport  lui-meme  avec  le  volume  enorme 
de  1'encephale  chez  1'homme. 

Pathogenic  des  mutations.  Variation  et  mutation  ;  explication  des 
mutations,  aboutissant  brusque  de  variations  progressives  insen- 
sibles. 

Explication  de  certaines  particulariles  des  affections  familiales;  diffe- 
rences entre  les  enfants  de  differents  lits;  differences  relativement 


Parmi  les  differentes  affections  congenitales  que  nous 
avons  examinees  jusqu'a  present,  vous  avez  vu  qu'il  en 
est  un  certain  nombre,  non  hereditaires,  purement  acci- 
dentelles,  et  dues  a  des  accidents  morbides  de  la  vie 
intra-uterine ,  et  qu'il  en  est  d'autres  hereditaires,  fami- 
liales, et  dont  la  cause  premiere  remonte  au  dela  de  la 
vie  intra-uterine  elle-meme  ;  il  faut  la  chercher  j  usque 
dans  les  ascendants.  Pour  les  premieres,  nous  pouvons 
assez  souvent  determiner  la  nature  de  1'accident  mor- 
bide  qui  a  cause  la  malformation  ;  pour  les  secondes, 
il  est  difficile  d'indiquer  la  cause  premiere  de  1'affec- 
tion  ;  il  s'agit  d'urie  veritable  variation,  au  sens  darwi- 
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nien,  et,  dit  Darwin,  «  nous  ne  pouvons  pretendre,  une 
fois  sur  cent,  indiquer  les  causes  d'une  variation  quel- 
conque  *.  j>  Toutefois  il  est  une  malformation  dont 
1'histoire,  etudiee  avec  une  sagacite  remarquable  par 
Le  Damany  (de  Rennes),  eclaire  vivement  Torigine  des 
malformations  heredo-familiales,  ou,  comme  les  appelle 
Le  Damany,  des  malformations  anthropologiques.  (Test 
la  luxation  congenitale  de  la  hanche.  On  a  donne 
toutes  sortes  d'explications  plus  ou  moins  naives  de 
cette  malformation.  Les  chirurgiens  ont  multiplie  a  ce 
sujet  les  «  theories  »  ;  ils  ont  en  general  pris  les  effets  pour 
la  cause,  en  cherchant  a  expliquer  la  luxation  par  les 
malformations  du  cotyle  ou  de  la  tete  femorale  qui  en 
sont  le  resultat.  Le  Damany  a  etc"  au  fond  des  choses. 

Le  Damany  a  etudie  1'articulation  de  la  hanche  dans 
son  ontogenie  (etude  sur  des  embryons  humains  d'ages 
divers)  et  dans  sa  phylogenie  (etude  sur  les  animaux). 
Chez  les  quadrupedes,  la  cavite  cotyloide  regarde  en 
dehors  et  en  has,  vers  le  plan  ventral,  et  s'adapte  par- 
faitement  aux  conditions  de  fonctionnement  du  femur. 
Le  passage  de  la  position  quadrupede  a  la  position  bipede 
a  pour  consequence  un  mouvement  de  bascule  du  bas- 
sin,  qui  est  a  son  maximum  dans  la  station  debout.  II 
en  resulte  une  inclinaison  en  avant  de  la  cavite  coty- 
loide, qui  constitue  une  imperfection  dans  1'adaptation 
de  cette  cavite  aux  conditions  de  fonctionnement  du 
femur.  Gette  inclinaison  du  cotyle  vers  le  plan  ventral., 
vestige  ancestral  de  la  position  quadrupede,  constitue 
une  premiere  cause  de  viciation. 

Une  seconde  resulte  de  la  difficulte  avec  laquelle  le 
fcetus  humain  s'adapte  a  la  cavite  uterine.  L'espece 
humaine  a  un  bassin  extremement  large  ;  il  sert  de 
soubassement  au  tronc  et,  dans  le  sexe  feminin,  livre 
passage  a  la  tete  foetale  au  moment  de  Faccouchement. 


1  DARWIN,  Origine  des  especes.  Ed.  fr.  1896,  p.  178. 
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Gette  tete  est  enorme,  a  cause  du  volume  colossal  de 
Fencephale,  proportionnel  a  la  future  elevation  intel- 
lectuelle  du  jeune  etre;  le  bassin  par  ou  cette  tete  doit 
passer  est  elargi  en  consequence.  La  longueur  du  femur, 
si  considerable  chez  1'homme,  est  une  consequence  de 
la  largeur  du  bassin ,  consequence  necessaire  pour  une 
bonne  stabilite  du  corps.  Un  encephale  trop  volumineux 
a  pour  resultat  un  bassin  trop  large,  qui  exige  a  son 
tour  un  femur  trop  long. 

Dans  la  cavite  uterine  maternelle ,  le  foetus  humain 


Fig.  36.  —  Positions  respectives  de  l'extre~mite"  superieure  et  de  I'extre~mit6  infe"rieure 
du  femur  chez  le  foetus  de  quatre  mois ,  chez  1'enfant  a  la  naissance ,  et  chez 
1'adulte  (d'apres  Le  Damany),  on  voit  que  la  torsion  femorale,  nulle  chez  le  foetus 
de  quatre  mois ,  passe  par  un  maximum  a  la  naissance  (40°  environ) ,  et  diminue 
ensuite  jusqu'a  tomber  a  12°  environ  chez  1'adulte. 

est  oblige  de  se  pelotonner  a  1'exces;  mais  la  longueur 
des  femurs  gene  ce  pelotonnement.  La  cuisse  butte 
centre  le  bassin  dans  1'extreme  et  pourtant  insuffi- 
sante  flexion  a  laquelle  elle  est  astreinte.  II  en  resulte 
une  torsion  du  femur  qui  dirige  le  col  et  la  tete  en 
avant  en  meme  temps  qu'en  dedans  ;  cette  torsion, 
nulle  chez  un  embryon  de  quatre  mois,  augmente  de 
plus  en  plus  et  atteint  son  maximum  a  la  naissance 
(30°  a  50°) ;  elle  diminue  peu  a  peu  apres  la  naissance 
pour  descendre  a  12°  chez  1'adulte  (fig.  36). 

Tous  les  sujets,  m£me  les  plus  normaux,  presentent 
dans  les  mois  qui  precedent  la  naissance  une  phase 
critique.  L'obliquite  du  cotyle  et  la  torsion  du  femur 
associees  produisent  une  mauvaise  orientation  reci- 
proque  pour  les  deux  surfaces  articulaires  de  la  hanche. 
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La  tete  femorale  n'appuie  plus  normalement  au  plan  du 
cotyle,  aussi  la  profondeur  du  cotyle  diminue  ;  elle  est, 
chez  le  foetus  de  six  mois,  egale  a  la  moitie  du  dia- 
metre  ;  a  la  naissance ,  elle  n'est  plus  que  les  quatre 
dixiemes  ;  chez  Fadulte,  elle  atteint  les  sept  dixiemes. 
Tous  les  humains  passent  done  dans  les  semaines  qui 
precedent  la  naissance  par  une  periode  redoutable  pen- 


38. 

Fig.  37  et  38.  —  Schema  de  1'articulation  de  la  hanche  chez  le  nouveau-ne"  (d'apres 
Le  Damany)  pour  montrer  le  nie'canisme  de  production  de  la  luxation  conge"nitale 
de  la  hancbe.  En  haut  et  a  droite,  dans  les  deux  figures,  coupe  horizontale  de  1'os 
iliaque  au  niveau  de  la  cavite"  cotylo'ide.  Dans  la  figure  37  le  fe"mur  est  en  flexion, 
en  position  horizontale,  la  tete  fe"morale  s'adapte  parfaitement  k  la  cavite"  cotylo'ide. 
Quand  le  femur  se  met  en  extension,  selon  le  sens  de  la  fleche  de  la  figure,  37  il 
prend  la  position  de  la  figure  38;  1'extension  forcee  n'est  possible  que  si  la  tete 
femorale  quitte  un  peu  la  cavite  cotylo'ide ;  elle  a  tendance  a  s'^chapper  dans  le 
sens  de  la  fleche  de  la  figure  38  et  s'echappe  pour  peu  que  la  cavite  cotylo'ide  ait 
perdu  de  sa  profondeur. 

dant  laquelle  la  diminution  de  profondeur  du  cotyle  et 
la  torsion  exageree  du  femur  prepare  les  voies  a  la  pos- 
sibilite  d'une  luxation ;  mais  en  general  ces  dispositions 
vicieuses  s'attenuent  dans  les  mois  qui  suivent  la  nais- 
sance, et  ce  n'est  que  chez  les  sujets  qui  les  presentent 
d'une  facon  anormalement  accentuee  qu'elles  peuvent 
aboutir  ulterieurement  a  la  luxation  spontanee  de  la 
hanche. 

La  luxation  ne  fait  en  effet  que  se  preparer  dans  1'ute- 
rus  du  fait  de   1'exces  de  torsion  femorale  et  de  1'exces 
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d'obliquite  de  la  cavite  cotyloide  ;  en  effet,  dans  1'uterus, 
le  femur  reste  en  flexion  et  la  luxation  est  impossible  ; 
mais,  dans  lf extension  du  femur,  le  col  devient  oblique 
en  avant  et  en  dedans  ;  a  Fetat  normal ,  il  est  retenu 
dans  la  cavite  cotyloide  par  le  sourcil  cotyloidien  ; 
mais  si  Fadaptation  .imparfaite  des  surfaces  est  exage- 
ree,  si  reffacement  relatif  de  la  cavite  cotyloide  aux 
environs  de  la  naissance  est  tres  marque,  la  tete  tend 
a  quitter  cette  cavite  mi-comblee  et  efface  de  plus  en 
plus  par  sa  pression  le  sourcil  cotyloidien  insuffisant. 
Au  moment  des  premieres  tentatives  de  station  debout 
et  de  marche,  le  poids  du  tronc  entraine  definitivement 
1'os  en  position  anormale,  et  la  luxation  est  constitute 
(fig.  37  et  38). 

Les  preuves  anatomo-pathologiques  de  Texplication 
de  Le  Damany  resident  dans  :  lo  la  forte  torsion  femo- 
rale  chez  les  luxes  de  la  hanche  ;  elle  se  voit  sur  les 
pieces  anatomiques  des  musees,  elle  se  devine  sur  les 
radiographies  des  le  plus  bas  age  (fig.  39) ;  ses  variations 
oscillent  de  30  a  90  degres  ;  2°  1'excessive  obliquite  en 
avant  de  leur  cotyle  ;  elle  varie  de  30  a  60  degres. 

Gette  theorie  explique  que  la  luxation  congenitale  de 
la  hanche  est  plus  frequente  chez  les  filles ;  cela  tient 
a  ce  que  celles-ci  ont,  des  la  naissance,  le  bassin  plus 
large  que  les  gar£ons.  Elle  explique  egalement  que  la 
luxation  est  plus  frequente  dans  la  race  blanche;  celle- 
ci ,  en  effet,  placee  au  sommet  anthropologique  des 
bipedes,  exagere  les  caracteres  anatomiques  de  ceux-ci  : 
la  largeur  du  bassin,  1'obliquite  de  la  cavite  cotyloide, 
la  torsion  du  femur.  Enfin  une  preuve  a  posteriori  de 
1'exactitude  des  constatations  et  des  explications  de  Le 
Damany  est  1'heureux  resultat  du  traitement  rationnel 
qu'il  applique  aux  luxations  congenitales  de  la  hanche1. 


1  LE  DAMANY,  Revue  de  chirurgie,  1906. 
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J'ai  insiste  longuement  sur  la  pathogenic  de  la  luxa- 
tion congenitale  de  la  hanche  elucidee  par  Le  Damany 
parce  qu'elle  est  des  plus  instructives,  pour  la  pathoge- 
nic des  mutations.  On  appelle  mutations  les  changements 
brusques  survenant  dans  le  type  de  Fespece,  par  opposi- 


ng. 39.  —  Radiographie  d'une  luxation  conggnitale  de  la  hanche. 
Torsion  exag£re"e  du  fe'mur  du  c6te"  malade. 


tion  aux  variations  progressives.  Avant  les  publications 
de  Le  Damany,  on  s'expliquait  mal  qu'une  anomalie 
grave  puisse,  en  1'absence  de  cause  morbide  perturba- 
trice,  apparaitre  tout  d'un  coup  dans  la  descendance  de 
deux  individus  normaux  et  y  prendre  le  caractere  fami- 
lial en  frappant  plusieurs  enfants  issus  de  ce  couple  nor- 
mal. Nous  comprenions  bien  les  variations  lentement 
progressives,  mais  pas  les  mutations;  nous  compre- 
nions que  Funion  de  deux  individus  grands  donne 


92         LA  MALFORMATION  CONGENITALE  DE  LA  HANCHE 

naissance  a  une  serie  de  descendants  encore  plus 
grands,  et  que  1'union  de  deux  individus  a  bassins  larges 
donne  naissance  a  une  serie  d'enfants  a  bassins  encore 
plus  larges ;  mais  nous  ne  comprenions  pas  que  1'union 
de  deux  individus  a  hancbes  normales  puisse  donner 
des  enfants  atteints  de  luxation  congenitale  de  la 
hanche.  Or  Le  Damany  nous  montre  que  la  luxation 
congenitale  de  la  hanche  survient  quand  un  certain 
angle ,  que  forment  entre  elles  les  surfaces  articulaires, 
atteint  un  certain  chiffre.  II  s'agit  done,  en  realitS, 
d'une  variation  lentement  progressive,  mais  qui,  quand 
elle  a  atteint  un  certain  degre,  entraine  brusquement 
une  consequence  secondaire  grave.  On  comprend  que 
deux  sujets  a  angle  articulaire  exagere,  mais  cepen- 
dant  pas  assez  pour  avoir  abouti  a  la  luxation, 
donnent  par  leur  union  naissance  a  des  descendants 
a  angle  plus  exagere  encore,  entrainant  la  luxation, 
et  voila  comment  deux  individus,  sains  tous  deux, 
peuvent  avoir  plusieurs  enfants  atteints  de  luxation 
congenitale  de  la  hanche,  et  comment,  d'une  fagon  gene- 
rale,  deux  individus  appartenant  en  apparence  au  type 
normal  de  1'espece  peuvent,  par  mutation,  donner 
des  enfants  anormaux. 

G'est  d'une  fa§on  analogue  qu'on  peut  egalement  inter- 
preter certaines  particularites  de  1'heredite  dans  les  mala- 
dies familiales ;  en  particulier,  les  differences  inexpliquees 
dans  ce  qui  se  passe  pour  les  enfants  de  lits  differ  ents. 
Tantot  un  pere  donne  naissance  a  une  serie  d'enfants 
tares  avec  deux  compagnes  diff erentes ' ;  tantot  les 
enfants  d'un  lit  sont  seuls  atteints,  ceux  de  1'autre  ne 
le  sont  pas2;  on  comprend,  en  eft'et,  qu'une  tendance 


1  Orth  rapporte   deux  cas  de  cyanose  chez    deux   freres    nes   d'un 
meme  pere,  mais  de  lits  differents. 

2  G'est  le   cas   pour  les  malformations  cardiaques  des   pigeons   de 
Borgherini.  Avec  une  premiere  pigeonne,  un  pigeon  donna  dix  couvees 
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a  une  variation  puisse  etre  annihilee  par  une  tendance 
contraire  chez  le  conjoint,  ou  au  contraire  multipliee 
de  faQon  a  aboutir  a  une  mutation  si  les  deux  conjoints 
transmettent  tous  deux  a  leur  descendance  une  tendance 
de  meme  sens. 

L/explication  donnee  par  Le  Damany  montre  egale- 
ment  comment  on  peut  expliquer  le  role  du  sexe  dans 
les  affections  familiales  et  hereditaires.  II  y  a  certaines 
de  ces  affections  ou  le  sexe  ne  joue  aucun  role;  dans  les 
families  polydactyles ,  filles  et  garcons  sont  indifferem- 
ment  atteints;  dans  beaucoup  d'affections  familiales  au 
contraire,  le  sexe  male  est  souvent  exclusivement 
atteint;  nous  ferons  cette  constatation  ulterieurement  a 
propos  des  maladies  nerveuses  familiales ,  a  propos  de 
I'hemophilie ,  a  propos  des  oedemes  aigus  familiaux ; 
enfin,  pour  quelques  autres  maladies  familiales  comme 
la  dysthyroidie  familiale  et  la  luxation  congenitale  de  la 
hanche,  c'est  le  sexe  femimin  qui  est  touche  avec  pre- 
dilection. Le  Damany  nous  explique  que  la  conforma- 
tion habituelle  du  bassin  du  foetus  femelle,  plus  large 
deja  a  cet  age  que  le  bassin  du  foetus  male,  vient 
s'ajouter  aux  elements  d'ou  resulte  la  luxation  congeni- 
tale  de  la  hanche  et  favorise  leur  action.  II  est  done 
bien  facile  de  comprendre  pourquoi  cette  affection  est 
plus  frequente  dans  le  sexe  feminin.  Nul  doute  que  des 
particularites  sexuelles  jouant  un  role  favorisant  ne 
soient  egalement  1'explication  de  la  frequence  parfois 
presque  exclusive  de  certaines  maladies  familiales  sur 
Tun  des  sexes. 


dont  tous  les  petits  furent  atteints  de  beance  du  trou  de  Botal;  uni 
ensuite  &  une  autre  pigeonne,  il  donna  un  grand  nombre  de  petits, 
tous  robustes  et  sains.  Dans  1'espece  humaine,  Strehler  d'Erlanger 
(cite  par  Moussous,  Tr.  des  mal.  de  Tenfance)  relate  un  cas  ou  cinq 
enfants  du  premier  lit  etaient  atteints  de  cyanose,  et  ceux  du  second 
lit  indemnes. 
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Ge  chapitre  pent  £tre  resume  dans  les  conclusions 
suivantes  : 

1<>  La  luxation  congenitale  de  la  hanche  est  la  con- 
sequence de  variations  dans  1'orientation  du  cotyle  et 
dans  la  torsion  du  femur ,  variations  auxquelles  le  pas- 
sage de  Fetat  quadrupede  a  Fetat  bipede  predispose 
particulierement  Fespece  humaine. 

2o  Ges  variations  sont  lentement  progressives  d'une 
generation  a  Fautre ,  mais  elles  restent  latentes  tant 
que  Tangle  de  la  viciation  articulaire  qui  en  resulte 
n'atteint  pas  un  certain  chiffre.  Des  que  ce  chiffre  est 
depasse,  Fadaptation  du  cotyle  a  la  tete  femorale  est 
impossible,  et  la  luxation  se  constitue.  La  luxation 
se  constitue  done  comme  consequence  de  variations 
lentement  progressives  dans  la  serie  des  generations. 

3<>  La  plus  grande  largeur  du  bassin  dans  le  foetus 
femelle  facilite  les  variations  du  cotyle  et  de  la  torsion 
dans  ce  sexe,  et  explique  la  predilection  de  la  luxation 
congenitale  de  la  hanche  pour  les  filles.  Get  exemple 
montre  dans  quel  sens  il  faut  chercher  1'explication  de 
la  predominance  de  certaines  maladies  familiales  sur 
Fun  ou  Fautre  sexe. 


GHAPITRE  VI 

L'ACHONDROPLASIE 

IY1ALADIE  HEREDO-FAMILIALE 

ET  LES  AUTRES  DYSOSTOSES  FA  Ml  LI  ALES 


SOMMAIRE.  —  L'achondroplasie  est  une  mutation.  Elle  est  de  meme 
nature  que  diverses  mutations  d'ou  sont  sorties  des  races  animales. 
Histoires  des  moutons  ancons,  des  boeufs  natos.  Les  families  achon- 
droplasiques.  La  mutation  achondroplasique  est  due  a  une  predo- 
minance de  I' ossification  periostale  sur  I' ossification  enchondrale,  et 
a  1'interposition  d'une  bande  conjonctive  entre  la  diaphyse  et  1'epi- 
physe. 

Discussion  sur  Yorigine  ethnique  de  I'achondroplasie.  Theorie  du 
professeur  Ponce t. 

L'achondroplasie  chez  les  animaux.  Les  chiens  bassets,  bouledogues, 
mopses.  Dissociation  dans  cette  espece  de  1'achondroplasie  des 
membres  et  de  I'achondroplasie  cranienne.  Malformations  cra- 
niennes  et  maxillaires  chez  1'homme  et  les  animaux. 

Ladysostosecleido-cranienne  est  une  mutation  analogue  a  I'achondro- 
plasie, mais  inverse;  elle  resulte  de  la  predominance  de  I 'ossification 
enchondrale  sur  I'ossification  periostale. 

Les  exostoses  osteogeniques,  maladie  heredo-familiale  au  meme  titre 
que  Tachondroplasie  et  la  dysostose  cleido-cranienne. 


L'histoire  de  la  malformation  congenitale  de  la  hanche 
vous  a  montre  comment  une  variation  insensiblement 
progressive,  telle  qu'une  augmentation  graduelle  de 
Tangle  de  torsion  du  femur  a  la  fin  de  la  vie  foetale,  peut 
aboutir,  quand  elle  atteint  une  certaine  limite,  a  une 
variation  brusque,  la  luxation  congenitale  de  la  hanche. 
Ges  variations  brusques  sont  depuis  longtemps  connues 
des  eleveurs  et  des  horticulteurs ,  et  ont  re$u  des  zoo- 
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technistes  et  des  biologistes  le  nom  de  mutations^.  La 
luxation  congenitale  de  la  hanche  ne  s'observe  que 
chez  riiomme,  vous  avez  vu  pourquoi.  Mais  il  est  un 
certain  nombre  de  malformations  par  mutation  qui  s'ob- 
servent  a  la  fois  chez  1'homme  et  les  animaux.  Telle 
est  Yachondroplasie,  cette  curieuse  malformation  qui  a 
tant  attire  1'attention  dans  ces  dernieres  annees.  Elle 
existe  chez  les  animaux  comme  chez  1'homme;  les  ani- 
maux achondroplases  sont,  comme  leurs  analogues 
humains,  des  etres  difformes  a  grosse  tete,  a  nez 
camard,  a  face  large,  a  membres  ridiculement  courts. 

Les  malformations  achondroplasiques  avaient  meme 
ete  signalees  chez  les  animaux  avant  d'avoir  ete  decrites 
par  Parrot,  en  1876  chez  le  nouveau-ne  humain.  Leur 
histoire  eclaire  vivement  celle  de  Tachondroplasie 
humaine.  Vous  me  pardonnerez  done  sije  vous  fais  faire 
une  incursion  un  peu  prolongee  en  pathologic  com- 
paree;  elle  sera,  je  1'espere,  fructueuse. 

Parmi  les  malformations  animales  identifies  a 
1'achondroplasie,  la  plus  anciennement  decrite  est  celle 
des  moutons  ancons.  Voici  comment  le  colonel  David 
Humphreys  en  raconte  1'histoire. 

«  Un  certain  Seth  Wright ,  proprietaire  d'une  ferme 
sur  les  bords  de  la  riviere  Charles,  dans  1'Etat  de  Mas- 
sachusetts, possedait  un  troupeau  de  quinze  brebis  et 
un  belier  de  1'espece  ordinaire.  En  1791  ,  une  des  bre- 
bis mit  has  un  agneau  male ,  et ,  sans  qu'on  puisse  en 
connaitre  la  raison,  cet  agneau  differait  du  pere  et  de 
la  mere  par  la  longueur  relative  de  son  corps  et  par  ses 
jambes  courtes  et  dejetees  en  dehors.  Get  agneau  ne 
pouvait  done  rivaliser  avec  les  autres  moutons  du  trou- 
peau quand  ils  prenaient  leurs  ebats  et  sautaient,  au 
grand  ennui  du  bon  fermier ,  par-dessus  les  haies  des 
voisins. 


1  HUGO  DE  VRIES,  Die  Mutations  Theorie.  Leipzig,  1901. 
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«  Les  Americains  sont  gens  avises.  Les  voisins  du  fer- 
mier  du  Massachusetts  reconnurent  bien  vite  que  ce 
serait  pour  eux  une  excellente  affaire  si  tous  les  mou- 
tons  avaient  les  tendances  casanieres  que  possedait, 
par  le  fait  meme  de  sa  constitution ,  le  petit  agneau 
nouveau-ne,  et  ils  conseillerent  a  Wright  de  tuer  son 
vieux  belier  et  de  le  remplacer  par  le  nouveau  venu. 
Leur  sagacite  prevoyante  se  trouva  justifiee;  de  Fac- 
couplement  du  jeune  belier  monstrueux  avec  les  brebis 
normales  du  troupeau  resulterent  des  jeunes  animaux 
dont  les  uns  presentaient ,  dans  toute  sa  purete,  la 
monstruosite  du  pere,  et  dont  les  autres  etaient  au 
contraire  absolument  normaux  comme  leur  mere.  L'ele- 
veur  sacrifia  les  types  normaux  et  conserva  les  types 
monstrueux,  que  Ton  appela  ancons,  a  cause  de  leurs 
jambes  incurvees  en  dehors;  il  croisa  des  lors  entre  eux 
les  males  et  les  femelles  du  type  ancon,  et  leurs  pro- 
duits  finirent  par  etre  tous  des  ancons  purs'.  » 

Ges  moutons  transmettaient  leurs  caracteres  avec  une 
certitude  si  parfaite,  que  le  colonel  Humphrey  ajoute 
n'avoir  jarnais  eu  connaissance  d'un  seul  cas  ou  1'union 
d'un  belier  et  d'une  brebis  ancons  n'ait  pas  produit  des 
agneaux  ancons.  Croises  avec  d'autres  races,  les  pro- 
duits ,  au  lieu  de  realiser  une  morphologic  intermediaire 
a  celle  des  parents,  ressemblaient  uniquement,  soit  a 
Tun,  soit  a  Fautre,  et  ceci  s'est  presente  meme  dans  le 
cas  de  jumeaux.  Enfin,  melanges  dans  les  enclos  avec 
d'autres  moutons ,  les  ancons  se  separaient  du  reste  du 
troupeau  pour  faire  bande  a  part.  Depuis  1'introduction 
de  la  race  merinos,  dont  Televage  etait  plus  remune- 
rateur,  la  race  ancon  a  ete  detruite2. 

L'espece  bovine  presente  egalement  une  race  dite 
race  hata  analogue  a  celle  des  moutons  ancons,  et  qui 


1  HUMPHREY,  Philosophical  Transactions.  London,  1883,  p.  183. 

2  DAKWIN,  De  la  variation  des  animaux.  Ed.  fr.,  1868,  p.  107. 
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a  ete  egalement  assimilee  a  la  deformation  achondro- 
plasique  que  presentent  certains  individus  humains. 
C'est  a  Darwin  que  nous  devons  la  connaissance  de 
cette  race;  il  a  pu  en  observer  deux  petits  troupeaux 
sur  la  rive  nord  du  fleuve  de  la  Plata.  Les  sujets  qui 
les  composaient  avaient  les  membres  tres  courts,  sur- 
tout  les  anterieurs,  le  cou  court,  la  tete  basse,  le  front 
court  et  large ,  la  levre  superieure  fortement  retiree  en 
arriere ,  les  narines  largement  ouvertes  et  placees  tres 
haut ,  les  yeux  projetes  en  dehors  et  un  air  suffisaiit  et 
fanfaron  des  plus  comiques1.  D'apres  les  renseigne- 
ments  recueillis  par  Darwin,  la  race  est  bien  constante; 
taureau  et  vache  natos  produisent  invariablement  un 
veau  nato,  et  cela  depuis  au  moins  un  siecle. 

Depuis  lors,  1' existence  de  groupes  animaux  analogues 
a  ete  signalee  au  Chili  et  au  Mexique2. 

11  semble  que  ces  renseignements  etaient  caracteris- 
tiques,  et  que  1'existence  d'une  race  bovine  nata  ne 
pouvait  etre  contestee  pas  plus  que  Texistence  d'une 
race  ovine  ancon.  C'etait  compter  sans  les  partis  pris 
des  opinions  preconcues.  L'inenarrable  discussion  qui 
eut  lieu  en  1887  a  la  Societe  de  medecine  veterinaire 
sur  la  race  nata  en  est  la  preuve.  Les  bulletins  de  cette 
Societe  n'en  donnent,  parait-il,  qu'un  faible  echo.  En 
1'annee  1 886 ,  le  Jardin  zoologique  d'acclimatation  de  Paris 
avait  regu  du  gouvernement  du  Chili  un  taureau  et  une 
vache  natos.  Pour  les  zootechnistes  de  1'ecole  classique, 
representes  par  Sanson  et  combattus  par  Baron ,  ces 
animaux  etaient  des  monstres  incapables  de  se  repro- 
duire,  incapables  du  moins  de  donner  naissance  a  des 
produits  viables,  et  de  constituer  une  race  independante. 
La  race  nata  de  Darwin  ne  pouvait  exister.  Mais  voici 
que  la  vache  du  Jardin  d'acclimatation  devient  pleine , 


1  DARAVIX,  De  la  variation  des  animaux,  p.  95. 

2  SANSOX,  Soc.  d'nnthropologie,  1869. 
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met  bas,  et  donne  naissance  a  une  genisse  presentant 
tous  les  caracteres  de  ses  parents.  Saint- Yves  Menard 
communique  le  fait,  le  13  Janvier  1887,  a  la  Societe  de 
medecine  veterinaire.  A  la  seance  suivante ,  Baron 
triomphe  bruyamment ,  et  Sanson  se  tait  prudem- 
ment.  Mais  peu  apres,  retour  des  choses  :  la  jeune 
genisse  succombe,  et  a  son  tour  (seance  du  10  fevrier) 
Sanson  entonne  le  chant  d'allegresse  ;  cette  genisse 
n'etait  pas  viable,  et  meme  son  autopsie,  assurait-il,  avait 
montre  qu'elle  n'avait  pas  de  vessie.  Le  triomphe  ne 
fut  pas  de  longue  duree  :  Dareste,  qui  avait  ete  charge 
de  Fautopsie  de  la  genisse,  tint  a  venir  affirmer  que  la 
vessie  existait  bien,  que  la  genisse  etait  bien  conformee, 
et  que  rien  n'aurait  empeche  Fanimal  de  se  reproduire 
s'il  avait  atteint  Fage  adulte.  Mais  telle  est  la  force  du 
prejuge,  que  Sanson  ne  voulut  jamais  admettre  que 
Fanimal  avait  une  vessie ! 

La  tete  osseuse  du  veau,  origine  de  cette  hornerique 
dispute  ,  est  conservee  dans  les  collections  zootechni- 
ques  du  professeur  Baron  a  FEcole  d'Alfort.  Le  pro- 
fesseur  Baron  a  bien  voulu  me  la  faire  voir  et  me 
signaler  les  differences  osteologiques  enormes  qui  la 
separent  d'une  tele  normale.  Un  naturaliste  non  averti 
ne  pourrait  manquer  de  la  rapporter  a  une  espece  diffe- 
rente. 

L'etude  anatomique  du  veau  nato  du  Jardin  d'accli- 
matation  avait  eu  uneautre  consequence.  Elle  avait  per- 
mis  d'identifier  la  malformation  iiata  avec  une  malfor- 
mation frequemment  observee  chez  des  veaux  francais, 
surtout  en  Normandie.  Ges  veaux,  connus  des  eleveurs 
et  des  veterinaires  sous  le  nom  de  veaux  boule-dogues 
ou  veaux  tortues,  naissent  de  temps  en  temps,  au  milieu 
de  populations  bovines  saines.  Ces  veaux  boule-dogues 
naissent  avec  une  face  courte,  des  jambes  rabougries, 
parfois  torses,  et  qui,  dans  les  cas  les  plus  accentues  de 
la  malformation,  sont  incapables  de  supporter  le  poidsde 


Fig.  40.  —  Squelette  de  nouveau-ne"  humain  achondroplase  :  raccourcissement  con- 
siderable des  os  longs  des  membres,  grand  de~veloppement  du  crane  membraneux, 
grande  importance  relative  du  p6rone.  (Les  epiphyses  cartilagineuses ,  tres  ren- 
flees  a  re"tat  frais ,  ne  le  paraissent  pas  sur  ce  squelette ,  a  cause  du  raccornisse- 
ment  dti  a  la  dessiccation.) 
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1*  animal1.  Dareste  ,    qui    avail    deja    et^die  ^.nt 

ment  cette  malformation  ,  et  qui  fut  charge  de  1'autopsie 

du  veau  fiato  du  Jardin  d'acclimatation,  put  se  convaincre 


Fig.  41.  —  Squelette  de  veau  nouveau-ne  acbondroplase  (veau  boule-dogue  ou 
veau  tortue).  Grandes  analogies  avec  le  squelette  de  nouveau-ne  humain  achon- 
droplase  de  la  figure  40. 

de  1'identite  du  nouveau-ne  fiato  avec  les  veaux  boule- 
dogues  francais.  Geci  entrainait  immediatement  une 
autre  consequence.  Leblanc  avait  montre  que  la 


1  La  premiere  description  cTun  veau  ainsi  malforme  a  etc  faite  par 
BufTon  a  1'Acadeinie  des  sciences,  en  1714. 
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maJfof mation  de$  yeaux  boule-dogues  etait  la  meme  que 
celle  decrite  par  Parrot  chez  le  foetus  humain  sous  le 
nom  d'achondroplasie.  Si, on  compare  les  squelettes  des 
foetus  humains  achondroplasiques  et  des  foetus  bovins 
boule-dogues,  la  ressemblance  saute,  en  effet,  aux  yeux. 
Les  reproductions  du  squelette  d'un  veau  boule- 
dogue  nouveau-ne ,  etudie  par  Leblanc  (fig.  41),  et  d'un 
squelette  de  foetus  achondroplasique  humain  (fig.  40), 
montrent  cette  identite.  Elle  se  retrouve  jusque  dans 
les  details.  Non  seulement,  dans  les  deux  squelettes, 
les  os  longs  des  membres  sont  considerablement  rac- 
courcis  et  epaissis,  mais  le  crane  membraneux  est,  dans 
les  deux  cas,  elargi  et  la  face  relativement  reduite.  Un 
detail  d'osteologie  que  les  auteurs  qui  ont  etudie  Fachon- 
droplasie  signalent  comme  des  plus  curieux,  c'est  le 
developpement  considerable  du  perone  chez  les  achon- 
droplases.  Au  lieu  que  la  tete  du  perone  soit,  comme 
chez  Fhomme  normal,  a  un  niveau  tres  inferieur  a  Fin- 
terligne  articulaire  du  genou,  elle  prend  un  developpe- 
ment relatif  assez  grand  pour  arriver  presque  jusqu'au 
contact  de  Farticulation ;  une  particularity  analogue  et 
plus  marquee  encore  a  ete  notee  dans  les  trois  autopsies 
completes  de  veaux  boule-dogues  que  nous  ayons  jusqu'a 
present1.  On  sait  que  les  chevro tains  sont  les  seuls  ani- 
maux  de  Fordre  des  ruminants  qui  possedent  un  perone 
complet;  chez  le  boeuf,  Fos  est  reduit  a  son  extremite 
inferieure  formant  la  malleole  externe ;  or,  dans  les  trois 
autopsies  de  veaux  boule-dogues,  on  a  note  Fexistence 
de  «  perones  completement  developpes  et  s'etendant  de 
Farticulation  superieure  de  la  jambe  a  son  articulation 

1  Une  de  Dareste,  et  deux  de  Delplanque.  La  these  de  Delplanque 
(Sur  les  malformations  produites  par  la  contraction  musculaire,  Lille, 
1885)  contient  les  faits  les  plus  disparates  :  veaux  achondroplasiques, 
veaux  ectromeles ,  veaux  cryptomeles ,  veaux  myxoedemateux ,  veaux 
atteints  de  monstruosites  cranio-vertebrales,  etc.;  mais  deux  faits 
appartiennent  surement  a  Tachondroplasie,  bien  que  1'auteur  ne  les 
distingue  pas  des  autres,  et  dans  ces  deux  faits  est  note  le  develop- 
pement anormal  du  p6ron^. 
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inferieure  ».  La  concordance  de  tous  ces  details  mor- 
phologiques  prouve  bien  1'identite  de  la  malformation 
des  veaux  boule-dogues  et  de  Fachondroplasie. 

On  comprend,  par  suite,  combien  les  documents  que 
nous  fournissent  les  eleveurs  sur  Fetiologie  et  la  patho- 
genic de  la  malformation  de  ces  veaux  ont  d'interet 
pour  nous.  Voici  ce  que  dit  a  ce  sujet  Raillet* :  «  C'est 
par  series  locales  que  naissent  les  animaux  de  ce  type. 
II  n'est  pas  rare  d'en  rencontrer  cinq  a  six  dans  le 
m£me  village.  Favereau  en  a  meme  vu  jusqu'a  dix- 
sept  cas.  Mais  ce  qui  est  tout  a  fait  instructif ,  c'est 
cette  remarque  que  les  produits  malformes  dont  il  s'agit 
sont  ordinairement  issus  d'un  seul  et  meme  taureau. 
Et  le  fait  est  assez  constant  pour  que  les  proprietaires 
de  vaches  ne  tardent  pas  a  mettre  ledit  taureau  a  1'in- 
dex  et  que  son  possesseur  soit  oblige,  en  definitive,  de 
s'en  debarrasser.  Au  surplus,  on  arrive  bien  vite  a 
reconnaitre  ces  taureaux  a  leur  tete  carree,  tres  courte, 
a  mufle  large. 

«  Tous  les  produits  qu'ils  fournissent  ne  sont  pas  des 
boule-dogues;  il  faut,  en  effet,  tenir  compte  aussi  de 
rinfluence  de  la  mere,  qui  peut,  suivant  les  cas,  com- 
battre  celle  du  male,  ou  au  contraire  s'y  ajouter.  Et, 
dans  ce  dernier  cas,  la  production  de  boule-dogues  est 
a  peu  pres  assuree.  (Test  ce  qu'il  est  commun  de  cons- 
tater  effectivement  lorsqu'on  donne  a  saillir  aux  males 
dont  je  viens  de  parler  une  de  ces  vaches  que  les  cul- 
tivateurs  appellent  vaches  a  tete  de  taureau.  »  Raillet 
ajoute  que  les  cultivateurs  se  debarrassent  immediate- 
ment  de  ces  veaux,  qu'ils  n'ont  aucun  interel  a  conser- 
ver,  mais  que,  si  on  les  elevait,  peut-etre  arriverait-on, 
sans  trop  de  difficultes,  a  creer  experimentalement  un 
groupe  d'animaux  analogue  a  ces  troupeaux  qu'a  obser- 
ves Darwin  sur  la  rive  nord  de  la  Plata. 


1  RAILLET,  Societe  de  medecine  velerinaire,  1887. 
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Petit  et  Dechambre l ,  en  rapportant  la  description 
(Tun  squelette  de  veau  boule  -  dogue ,  disent  de  meme 
que  ces  monstres  naissent  de  preference  dans  les  races 
bovines  a  profil  concave  et  a  face  deja  courte,  comme 
la  race  cotentine ,  et  que  la  selection  des  taureaux  et 
des  vaches  a  courte  face  amenerait  fatalement  la  pro- 
duction de  veaux  monstrueux.  «  Les  conditions  de 
manifestation  de  la  monstruosite  sont,  disent- ils,  dans 
toutes  les  especes,  ramorcement  vers  la  concavite  de  la 
tete  et  des  membres.  Si  la  particularity  n'est  pas  telle- 
ment  marquee  qu'elle  prenne  un  caractere  monstrueux, 
on  trouvera  des  races  ayant  le  meme  caractere  dans 
toutes  les  especes  qui  ont  varie  sensiblement.  » 

Vous  le  voyez ,  les  etudes  des  veterinaires  ont  elucide 
le  mecanisme  de  production  de  1'achondroplasie  chez  les 
animaux.  Leurs  conclusions  sont-elles  applicables  a 
Thomme?  Oui,  certainement,  et  integralement ;  il  nV 
a  aucune  raison  pour  que  1'espece  humaine  differe ,  a 
ce  point  de  vue,  des  autres  especes  de  mammiferes.  G'est 
cette  conviction  qui  m'a  fait  afflrmer  que  Tachondroplasie 
etait  une  affection  hereditaire,  susceptible  de  constituer 
une  variete  speciale  de  1'espece  humaine.  Quand  j'ai 
emis  cette  affirmation2,  les  preuves  directes  de  demons- 
tration me  manquaient ;  les  observations  nombreuses 
d'achondroplasie  jusqu'alors  publiees  ne  signalaient 
Fheredite  de  la  maladie  que  tout  a  fait  exceptionnelle- 
ment,  et  on  etait  en  general  d'accord  pour  la  considerer 
comme  une  affection  accidentelle,  due  a  une  maladie  de 
Tembrjon ,  a  une  intoxication ,  ou  a  une  lesion  d'une 
glande  a  secretion  interne  (P.  Marie).  Mais,  depuis 
cette  epoque,  les  cas  d'achondroplasie  heredo-familiale 


1  PETIT  et  DECHAMBRE,  Recueil  de  medecine  veterinaire,  1895,  p.  420- 
425. 

2  E.  APEUT,  Quelques  rcmarqucs  sur  Tachondroplasie  (Nouvelle  Ico- 
noyraphie  de  la  Salp4triere),  1902. 
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observes  et  rapportes  se  sont  multiplies,  et  ce  qui  n'etait 
alors  qu'une  conclusion  a  priori  est  aujourd'hui  demon- 
tre  par  les  faits.  Le  docteur  Launois  et  moi,  nous  avons 
eu  Theureuse  chance  d'observer  une  enfant  de  trois  ans 
achondroplasique ,  et  son  pere,  egalement  achondropla- 
sique.  En  presentant  ces  sujets  a  la  Societe  medicale  des 
hopitaux  *,  nous  avons  joint  a  leur  observation  onze 
autres  exemples  d'heredite  de  1'achondroplasie  recueillis 
dans  les  publications  medicales.  La  plupart  d'entre  elles 
concernent  des  femmes  achondroplases  accouchant  d'un 
enfant  egalement  achondroplase.  Mais  quelques  obser- 
vations sont  plus  curieuses  en  ce  sens  qu'on  peut  suivre 
Faffection  pendant  plusieurs  generations.  Ainsi  Boeckl 
a  observe  une  famille  dans  laquelle  deux  soeurs  et  la 
fille  d'une  troisieme  soeur  etaient  achondroplases.  Le 
pere  de  ces  deux  femmes  et  leur  trisaieul  auraient  ete 
de  tres  petite  taille,  avec  les  membres  tres  courts. 
Poncet  et  Leriche  ont  public  Fobservation  de  deux  frere 
et  sceur  achondroplases,  dont  le  pere  et  le  grand -pere 
etaient  pareillement  conformes.  On  voit  aussi  parfois 
plusieurs  enfants  achondroplases  naitre  de  deux  parents 
normaux  et  sans  ascendance  anormale,  cas  analogue  a 
celui  des  dix-sept  veaux  boule-dogues  fils  d'un  meme 
taureau  signale  par  Favereau,  et  dont  nous  avons  parle 
plus  haut.  Ges  faits  montrent  que  si  la  selection  etait 
faite  dans  Fespece  humaine  comme  dans  les  especes 
animales  domestiques ,  ou  si  les  circonstances  ne  defa- 
vorisaient  pas  les  individus  atteints  d'achondroplasie 
dans  la  lutte  pour  la  vie  et  dans  la  concurrence  sexuelle, 
les  achondroplases  feraient  souche  de  races  humaines 
nouvelles,  analogues  a  celles  des  moutons  ancons  ou  des 
boeufs  fiatos.  En  realite,  cela  ne  se  produit  pas  parce 
qu'un  obstacle  cree  aux  achondroplases  une  enorme 
inferiorite  dans  la  vie ;  ce  n'est  pas  tant  leur  difformite 

1  LAUNOIS  et  APERT,  Achondroplasie  her^ditaire  (Soc.  med.  des  hopi- 
taux, 30  juin  1905). 


106  L'AGHONDROPLASIE 

et  leur  petite  taille,  car  la  plupart  d'entre  eux  sont 
intelligents,  sagaces  meme,  et  arrivent  a  gagner  conve- 
nablement  leur  vie,  soit  comme  tout  le  monde,  soit 
m£me  en  tirant  parti  de  leur  difformite  et  en  etant 
clowns  dans  les  cirques  comme  Sicard  et  Tourof,  dont 
j'ai  public  1'observation ,  ou  chanteurs  de  cafe -concert, 
comme  le  frere  et  la  sosur  observes  par  Lannois.  Autrefois 
les  bouffons  de  cour  etaient  souvent  des  achondroplases, 
comme  le  montrent  les  portraits  de  beaucoup  d'entre 
eux  qui  nous  ont  ete  conserves.  Les  achondroplases 
possedent,  du  reste,  toutes  leurs  facultes  genesiques ; 
beaucoup  d'entre  eux  se  marient ;  mais  ce  qui  empe- 
chera  toujours  la  persistance  des  families  achondropla- 
siques,  c'est  la  difficulte  de  raccouchement  chez  la 
femme  atteinte  d'achondroplasie.  Le  bassin  semble 
s'adapter  au  raccourcissement  des  membres  inferieurs 
et  a  toujours  ete  constate  retreci,  au  point  que  les 
grossesses  de  femmes  achondroplases  ne  peuvent  d'ha- 
bitude  se  terminer  que  par  Toperation  cesarienne,  et  le 
plus  souvent  on  est  en  presence  de  mort-nes  (fig.  42).  II  y 
a  done  de  grands  obstacles  a  la  transmission  de  1'achon- 
droplasie  humaine  par  heredite  ;  mais  ce  n'en  est  pas 
moins  une  affection  hereditaire,  innee  et  non  accidentelle, 
absolument  analogue  a  1'achondroplasie  de  plusieurs 
autres  especes  de  mammiferes.  Ges  variations  analogues 
survenant  chez  des  especes  assez  eloignees  Tune  de 
1'autre,  mais  appartenant  toutes  aux  mammiferes,  sont 
justiciables  de  la  loi  de  Darwin  :  «  Les  membres  de  la 
m£me  classe ,  quoique  allies  de  tres  loin ,  ont  herite  de 
tant  de  caracteres  constitutionnels  communs,  qu'ils  sont 
aptes  a  varier  d'une  facon  semblable  sous  1'influence  de 
causes  de  m£me  nature.  » 

En  resume,  Tachondroplasie  est  une  mutation,  tout 
comme  la  luxation  congenitale  de  la  hanche.  Gelle-ci 
est  Faboutissant  d'une  variation  progressive  consistant 
en  une  torsion  de  plus  en  plus  grande  du  col  du  femur 


Fig.  42.  —  Mort-ne  achondroplasique. 

Les  quatre  membres  sont  trfes  courts ;  1'extremite  des  membres  superieurs 
atteint  a  peine  1'epine  iliaque. 
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avec  orientation  du  cotyle  en  avant.  L'achondroplasie  est 
1'aboutissant  d'une  variation  progressive  vers  le  type 
concaviligne.  Nous  savons  parfaitement,  depuis  les  tra- 
vaux  de  Le  Damany,  par  quel  mecanisme  la  torsion 
exageree  du  femur  aboutit  a  la  luxation.  Dans  le  cas 
de  Fachondroplasie ,  nous  avons  egalement  quelques 
renseignements  sur  le  «  comment »  de  la  malformation, 
qui  completent  heureusement  ce  que  je  viens  de  dire 
de  son  «  pourquoi  ». 

Le  u  comment  »  de  la  micromelie  achondroplasiquo 
c'est,  comme  Parrot  l'a  affirme  des  la  decouverte  de 
F affection ,  un  trouble  du  fonctionnement  de  la  zone 
d 'ossification  enchondrale  des  epiphyses.  Cette  donnee 
a  ete  precisee  par  les  examens  histologiques  des  auteurs 
ulterieurs,  parmi  lesquels  nous  devons  citer  ceux  de 
G.  Durante  (de  Paris)  et  de  Spillmann  (de  Nancy). 
Le  trouble  fondamental  est  1'absence  de  la  prolifera- 
tion et  de  la  seriation  colomnaire  ou  rivulation  des 
cellules  cartilagineuses,  processus  qui  marquent,  au 
niveau  du  cartilage  epiphysaire,  le  debut  de  I'ossifica- 
tion  enchondrale.  La  serie  :  zone  de  cartilage  proli- 
fere,  zone  de  cartilage  serie,  zone  de  calcification  provi- 
soire ,  fait  defaut  ;  a  sa  place  se  trouve  une  lame  de 
tissu  conjonctif  dense,  se  continuant  a  la  superficie 
de  1'os  avec  le  tissu  periostal.  C'est  cette  lame  de 
tissu  conjonctif  que  quelques  auteurs  ont  consideree,  a 
tort  selon  nous,  comme  une  sclerose  du  cartilage  inter- 
diaphyso- epiphysaire,  temoignage  d'une  inflammation 
de  ce  cartilage  et  de  1'origine  toxi-infectieuse  de  Tachon- 
droplasie.  Gette  conception,  qui  bouleverserait  du  reste 
tout  ce  que  nous  savons  de  Fachondroplasie,  est  d'autre 
part  en  disaccord  avec  les  faits  ;  la  lame  conjonctive 
interposee  n'a  aucun  caractere  inflammatoire.  Durante 
la  decrit  comme  une  bande  transversale  qui,  partant 
du  perichondre,  ou  elle  est  plus  large  et  plus  dense,  se 
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porte  horizontalement,  en  s'attenuant  progressivement, 
jusqu'au  centre  de  Fepiphyse.  Dans  les  os  les  moins 
malades,  elle  est  constituee  par  une  simple  transfor- 
mation fibrillaire  du  cartilage ,  et  ne  renferme  que 
quelques  vaisseaux  de  petit  calibre ,  limites  par  de  fins 
tractus  conjonctifs.  Dans  les  extremites  les  plus 
atteintes,  elle  constitue  une  epaisse  bande  fibreuse  se 
colorant  fortement,  dans  laquelle  cheminent  de  nom- 
breux  et  larges  conduits  vasculaires.  Gette  bande 
fibreuse  est  tres  visible  dans  la  photographie  micros- 
copique  reproduite  dans  le  travail  de  Durante.  Elle 
est  egalement  tres  nette  dans  la  planche  en  couleur 
de  1'Atlas-Manuel  de  Hecker-Trump-Apert ,  qui  repro- 
duit  une  preparation  de  Steltzner  *.  Kirchberg  et  Mar- 
chand,  Eberth,  Storp,  Gollmann,  la  considerent  comme 
un  enclavement  du  perioste;  Urtel,  Hceso,  Kaufmann, 
y  voient  le  resultat  de  Faccroissement  actif  de  cette 
membrane.  Entre  cette  bande  fibreuse  etla  zone  de  calci- 
fication, le  cartilage  ne  presente  qu'une  zone  de  proli- 
feration tout  a  fait  defectueuse  et  une  rivulation  rudi- 
mentaire  ou  meme  totalement  absente.  Par  places, 
existent  des  nodules  de  grosses  cellules  cartilagineuses 
hypertrophiees  et  tassees  sans  ordre  1'une  contre  Fautre, 
sortes  d'adenomes  cartilagineux ,  signales  par  Durante. 
Les  processus  qui  preparent  Tossification  et  Faccroisse- 
ment  de  Fos  long  au  niveau  des  epiphyses  sont,  par 
suite,  entraves.  L'os  ne  s'accroit  en  largeur  que  dans 
des  proportions  tres  restreintes. 

Au  contraire ,  Fossification  au  niveau  du  perioste , 
d'ou  depend  Faccroissement  de  Fos  en  epaisseur,  se 
fait  comme  normalement. 

Grace  a  ces  connaissances ,  nous  pouvons  determiner 
de  fa§on  assez  precise  le  mecanisme  d'apparition  de 


1  STELTZNER,  Foetales  Myxoedem  et  Ghondrodystrophie  (Jahrbuch 
f.  Kinder heilkunde,  1899,  Bd  50,  in  HECKER,  TRUMP  et  APERT,  Atlas- 
Manuel  des  maladies  des  enfants,  Paris,  1905. 
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1'achondroplasie.  Nous  avons  vu  qu'elle  est  le  resultat 
d'une  variation  progressive  familiale  vers  le  type  conca- 
viligne,  variation  qui ,  en  s'exagerant ,  finit  par  aboutir 
a  une  mutation  brusque  qui  est  1'achondroplasie.  Le 
mecanisme  de  cette  variation  est  une  predominance  de 
plus  en  plus  grande  de  1'ossification  periostale  sur  Tos- 
sification  enchondrale  ;  la  mutation  se  produit  quand 
1'ossification  enchondrale  est  non  seulement  diminuee, 
mais  a  peu  pres  completemeiit  entravee  par  la  predo- 
minance de  plus  en  plus  grande  au  niveau  du  cartilage 
epiphysaire  des  emanations  libro-conjonctives  perios- 
tales.  Le  perioste,  hyperactif,  envahit  le  cartilage, 
moins  proliferant ;  alors  se  produit  Tinterposition  de  la 
bande  fibreuse  periostee  ;  1'arret  presque  complet  de  la 
proliferation  et  de  la  rivulation  entraine  1'achondropla- 
sie, alors  que  la  simple  diminution  des  fonctions  du 
cartilage  entrainait  simplement  un  amorc.age  vers  le 
type  micromelique  et  concaviligne  (fig.  43). 

Telles  sont  les  conclusions  que  nous  pouvons  tirer  de 
nos  connaissances  actuelles  sur  1'achondroplasie.  Je  n'ai 
pas  voulu  en  interrompre  Texpose  par  des  discussions 
incidentes ;  mais  pourtant  il  se  presente ,  a  propos  de 
1'achondroplasie,  quelques  questions  qu'il  importe  de 
vider. 

Tout  d'abord,  la  question  de  Vorigine  ethnique  de 
1'achondroplasie.  Elle  a  ete  soutenue  par  un  homme  de 
trop  grande  envergure  pour  que  je  ne  me  croie  pas 
oblige  de  lui  consacrer  un  examen  approfondi.  Le 
professeur  Poncet,  de  Lyon,  a  avance,  dans  une  com- 
munication du  plus  haut  interet j,  que  1'achondroplasie 
n'etait  pas  une  affection  unique  et  que  Ton  reunissait 
sous  ce  nom  deux  choses  tres  differentes  :  1°  une  mala- 


1  PONCET,   Nanisme  ancestral  et  achondroplasie  ethnique  (Bulletin 
de  V Academic  de  medecine,  1903). 


Fig.  43.  —  Radiographie  du  nouveau-ne  achondroplasique  de  la  figure  42.  Raccour- 
cissement  des  os  longs  dcs  membres  sans  deformation ,  ni  fractures ;  e"piphyses 
eiargies;  ddveloppcmcnt  rclativcment  grand  du  peronc. 
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die  acquise ,  accidentelle ,  non  hereditaire ,  caracterisee 
par  la  persistance,  a  l'age  adulte,  des  cartilages  inter- 
diaphyso-epiphysaires  ;  2°  une  conformation  particuliere, 
caracterisee  par  un  raccourcissement  des  jambes,  sans 
anomalie  de  leur  structure,  et  en  particulier  sans  retard 
dans  la  disparition  du  cartilage  interdiaphyso-epiphy- 
saire  ;  cette  conformation  serait  d'origine  ethnique  et  due 
a  la  reviviscence ,  par  atavisme,  d'une  conformation 
qu'aurait  presentee  habituellement  une  des  races  dont 
les  melanges  en  proportions  diverses  ont  forme  les  races 
actuelles  ;  cette  race  serait  celle  que  les  anciens  ont 
observee  sous  le  nom  de  pygmees. 

II  est  bien  difficile,  malgre  1'autorite  de  1'auteur, 
d'admettre  cette  dualite  de  1'achondroplasie.  La  pre- 
miere variete,  la  micromelie  avec  persistance  a  I'&ge 
adulte  des  cartilages  interdiaphyso-epiphysaires,  nous  la 
connaissons  bien  ;  c'est  la  micromelie  des  cretins  myx- 
oedemateux.  En  vain  Poncet  s'appuie-t-il  sur  Favis  de 
Pierre  Marie,  qui  aurait  trouve  non  ossifies  a  Tage 
adulte  les  cartilages  de  conjugaison  de  ses  deux  achon- 
droplasiques.  Si  Ton  se  reporte  au  texte  original  de 
Pierre  Marie  *  et  aux  reproductions  radiographiques 
qui  1'accompagnent,  on  constate  que  les  radiographies 
reproduites,  montrant  en  effet  des  cartilages  diaphyso- 
epiphysaires  non  soudes,  sont  celles  d'un  sujet  de  dix- 
huit  ans,  c'est-a-dire  dont  1'ossification  n'est  pas  ache- 
vee.  Quant  au  second  sujet  de  Pierre  Marie,  &ge  de 
trente  ans,  celui  dont  Fexamen  radiographique  aurait 
pu  etre  decisif ,  P.  Marie  dit  que  les  cliches  etaient  trop 
confus  pour  permettre  de  rien  conclure. 

Pour  ma  part,  j'ai  sous  les  yeux  les  radiographies 
du  squelette  tout  entier  des  deux  achondroplasiques, 
Sicard  et  Tourof ,  dont  j'ai  public  1'observation  2.  M.  La- 


,  4  P.  MARIE,  L'achondroplasie  chez  1'adulte  (Presse  medicate,  14  juil- 
let  1900). 

2  APERT,  Nouvelle  Iconographie  de  la  Salpetriere,  1901. 


L'ACHONDROPLASIE 


113 


caille  a  bien  voulu  prendre  la  peine  de  radioscoper  et 
radiographier  tous  leurs  os  longs.  Nulle  part  les  carti- 
lages epiphysaires  n'etaient  visibles  ;  j'ai  fait  reproduire 
la  radiographie  de  Textremite  superieure  de  1'humerus 


Fig.  44.  —  Radiographie  de  I'extr&nitd  superieure  de  l'hume"rus  d'un  achondroplase 
adulte.  On  ne  voit  pas  trace  de  cartilage  interdiaphyso-e'piphysaire. 

( fig.   44 )  ;    celles  des  autres   epiphyses  sont  tout  aussi 
demonstratives  *. 

La  premiere  variete  du  professeur  Poncet  est  done 
a  rejeter  du  cadre  de  Fachondroplasie ,  et,  en  disant 
que  la  seconde  variete  d'achondroplasie  est  d'origine 
ethnique,  c'est  de  1'achondroplasie  en  general  que  parle 
Tillustre  professeur. 

i  Voir    quelques-unes   de    ces  radiographies   dans  mon  article   sur 
1'Achondroplasie ,  Nouvelle  Iconographie  de  la,  Salpetriere,  1901. 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  8 
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Ainsi  presentee,  sa  conception  se  rapproche  beaucoup 
de  celle  que  j'ai  proposee.  Tous  deux,  nous  pensons 
que  Tachondroplasie  n'est  pas  une  maladie  accidentelle, 
resultat  de  quelque  incident  de  la  vie  intra-uterine  ; 
nous  pensons  que  c'est  une  affection  innee ,  hereditaire 
et  familiale.  Mais  le  Pr  Poncet  pense  que  tous  les  achon- 
droplasiques  appartiennent  a  la  meme  souche  dont  1'ori- 
gine  se  perd  dans  la  nuit  des  temps.  Je  pense  qu'il 
s'agit,  au  contraire,  de  mutations  identiques,  mais  mul- 
tiples et  successives.  Si  Ton  admet  1'unite  originelle  de 
Tespece  humaine,  est-il  moins  difficile  d'admettre  des 
mutations  identiques  et  multiples,  se  reproduisant 
toutes  les  fois  que  surviennent  les  circonstances  con- 
ditionnant  leur  apparition,  que  d'admettre  que  cette 
mutation  se  serait  produite  une  seule  fois,  et  que  toutes 
ses  autres  apparitions  ne  seraient  que  la  reviviscence  par 
atavisme  de  la  premiere?  Gette  consideration  theorique 
est,  du  reste,  appuyee  par  des  constatations  directes  par- 
lant  dans  le  meme  sens  :  si  les  achondroplasiques  etaient 
les  restes  d'une  meme  race ,  il  y  aurait  grande  chance 
pour  qu'ils  fussent  groupes  en  une  ou  plusieurs  regions 
reculees,  comme  le  sont  toujours  les  derniers  represen- 
tants  des  races  qui  disparaissent.  Or  il  n'en  est  pas 
ainsi  ;  des  achondroplasiques,  il  en  est  partout.  Non 
seulement  on  en  a  observe  dans  tous  les  pays  de  1'Eu- 
rope  occidentale ,  en  Russie  et  en  Amerique ,  mais 
encore  il  y  en  a  represented  sur  les  anciens  monuments 
egyptiens,  non  pas  comme  une  nation  particuliere,  mais 
ayant  tous  les  caracteres  de  physionomie  et  de  colo- 
ration cutanee  de  la  race  egyptienne.  P.  Marie  donne, 
dans  1'article  deja  cite,  la  reproduction  de  la  photo- 
graphic de  deux  Indiens  Gottas  de  TAmerique  cen- 
trale,  atteints  d'achondroplasie.  S'il  avait  vraiment  existe 
autrefois  une  nation  d'achondroplases ,  il  faudrait  sup- 
poser  que  les  femmes  qui  en  faisaient  partie  etaient 
capables  de  mener  leurs  accouchements  a  bien  ;  pour- 
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quoi,  lorsque  la  race  reparait  par  atavisme,  toutes  ses 
representantes  sont-elles  atteintes  de  retrecissement  du 
bassin ?  II  y  a,  en  somrne,  une  serie  d'impossibilites 
qui  empechent  d'admettre  1'origine  ethnique  de  Fachon- 
droplasie  * . 

J'ai  reserve  egalement,  pour  terminer,  un  autre  point 
en  discussion  dont  je  n'ai  pas  voulu  encombrer  1'expose 
ci-dessus.  G'est  la  question  des  chiens  bassets.  Quand 
vous  m'avez  vu  citer,  comme  types  d'achondro- 
plases  animaux,  des  moutons  et  des  boeufs  a  courtes 
janibes ,  vous  avez  du  certainement  vous  dire  qu'une 
race  analogue  existe  chez  les  chiens,  represented  par  les 
bassets.  Je  crois,  en  eiFet,  que  les  bassets  sont  des 
achondroplases  ;  toutefois  on  a  fait  a  cette  conception 
des  objections  non  sans  valeur ,  et  qui  meritent  d'etre 
exposees.  La  plupart  des  bassets,  a-t-on  dit,  n'ont  de 
Tachondroplase  que  les  caracteres  des  niembres ;  la  tete 
conserve  le  caractere  de  la  race  a  laquelle  appartient  le 
basset,  car  chaque  race  peut  avoir  sa  variete  bassette. 
Inversement,  il  y  a  des  races  de  chiens  qui  ont  la  tete 
des  achondroplases,  c'est-a-dire  un  gros  crane,  et  un 
museau  court,  surtout  en  ce  qui  concerne  la  machoire 
superieure;  c'est  le  cas  des  dogues  et  des  mopses.  II  y 
a  done  des  chiens  achondroplases  par  les  membres  ;  il 


1  Le  differend  que  nous  avons  avec  le  professeur  Poncet  reproduit, 
pour  Tesp6ce  humaine  et  pour  une  malformation  spcciale,  un  differend 
qui  a  passionne  les  veterinaires  et  mis  aux  prises,  d'une  part,  Sanson, 
qui  pretendait  que  toutes  les  formes  animales  exceptionnelles,  trans- 
missibles  par  heredite ,  remontaicnt  a  des  races  aujourcFhui  perdues, 
et,  d'autre  part,  Baron,  Megnin,  de  Quatrefag-es,  qui  combattaient 
cette  opinion.  Voir  a  ce  sujet  :  Sanson,  L'Espece  et  la  race  en  biologic 
generale,  Paris,  1900;  Megnin,  Le  Chien  et  ses  races,  1897,  et  les  Bulle- 
tins de  la  Societe  centrale  de  medecine  veterinaire,  armees  1887  et  sui- 
vantes.  Sur  le  meme  sujet  et  a  propos  des  pores  a  sabot  plein  (syn- 
dactylie  complete),  incidemment  observes  dans  diverses  parties  du 
monde  depuis  Aristote  jusqu'a  nos  jours,  Darwin  dit  :  «  Quoique  cette 
particularite  soit  fortement  hereditaire,  il  est  peu  probable  que  tous 
les  animaux  qui  Tont  offerte  soient  descendus  des  memes  ancetres, 
mais  plutot  qu'elle  aura  apparu  en  divers  lieux  et  epoques.  »  Nous 
comprenons  de  meme  les  apparitions  de  Tachondroplasie. 
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y  a  des  chiens  achondroplases  par  la  tete  ;  mais  sauf 
peut-etre  certaines  varietes  de  boule-dogues,  il  n'y  a 
pas,  chez  les  chiens,  de  type  achondroplasique  comple- 
tement  analogue  a  celui  de  Thomme. 

Je  crois,   en  effet,   qu'il   faut   considerer  1'achondro- 
plasie  du   chien  comme  dissociee,  pour  ainsi  dire.   Le 


Fig.  45.  —  Contours  du  crane  de  1'achondroplase  Tourof,  d'apres  une  radiographie. 
On  voit  combien  ce  crane  est  saillant  au  niveau  de  la  region  frontale  et  combien 
la  region  du  maxillaire  supdrieure  est  en  retrait.  La  circonference  cranienne  se 
rapprochait  du  cercle  parfait  et  mesurait  66  centimetres. 

Fig.  46.  —  Contours  du  crane  de  1'achondroplase  Sicard ,  d'apres  une  radiographie. 
La  saillie  du  front  et  le  retrait  du  maxillaire  sont  beaucoup  moins  prononce"s  que 
chez  Tourof.  La  circonference  cranienne  etait  ovale  et  mesurait  57  centimetres. 

chien  est  une  espece  susceptible  des  variations  les  plus 
etendues ,  et  il  ne  faut  pas  s'etonner  de  trouver  chez 
lui  les  plus  grandes  anomalies.  II  exagere  ce  qui  n'existe 
qu'en  ebauche  dans  les  autres  especes.  Des  descriptions 
des  auteurs ,  il  semble  bien  que  les  moutons  ancons 
etaient  surtout  remarquables  par  leur  micromelie  ;  au 
contraire,  c'est  la  brievete  du  maxillaire  superieur  et  les 
malformations  de  la  tete  qui  sont  au  premier  plan  dans 
les  caracteres  attribues  aux  bceufs  iiatos.  Chez  Fhomme 
meme,  on  observe  d'importantes  differences  relative- 
ment  au  crane  chez  les  divers  achondroplases.  Tourof, 
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dont  j'ai  rapporte  la  description,  avait  un  crane  si  volu- 
mineux  (fig.  45),  que  son  chapeau  haul  de  forme  entrait 
jusqu'aux  epaules  de  qui  voulait  le  mettre  sur  la  tete. 
Son  camarade  Sicard  avait  un  crane  seulement  un  peu 
plus  gros  que  la  normale  (fig.  46).  Tous  deux  ont  le  sque- 
lette  du  nez  en  retrait  relativement  au  front;  mais  ce 
retrait  est  beaucoup  moins  prononce  chez  Sicard.  II  y  a 
done  ,  dans  1'espece  humaine,  des  achondroplases  dont 
la  tete  a  des  caracteres  bien  speciaux,  etd'autres  dont  la 
tete  differe  peu  de  la  normale.  Chez  le  chien ,  ces  diffe- 
rences sont  beaucoup  plus  accusees.  II  y  a  des  races 
ou  Tachondroplasie  n'atteint  en  rien  la  t£te  (bassets); 
il  y  en  a  ou  le  crane  et  les  membres  ont  egalement  un 
certain  degre  d'achondroplasie  (dogues) ;  enfin  il  y  a  des 
chiens  dont  le  crane  seul  est  atteint  et  rappelle  celui 
des  boaufs  fiatos  (mopses)1. 

La  cause  des  deformations  cranio-faciales  des  achon- 
droplases est  du  reste  de  meme  nature  que  celle  du 
raccourcissement  de  leurs  membres ;  elle  reside  dans  un 
developpement  insuffisant  de  Fossification  dans  la  partie 
cartilagineuse  de  la  base  du  crane ,  bien  mise  en  relief 
dans  les  photographies  publiees  par  Porak  et  Durante  2; 
on  y  voit  la  partie  condylienne  et  basilaire  de  Focci- 
pital  reduite  aux  deux  tiers  de  la  normale.  Felix 
Regnault  a  montre  comment  ce  vice  primordial  entraine 


1  Chez  riiomme,   les  maxillaires  sont  normalement  tres  courts,  et 
c'est  seulement  chez  les  animaux  a  museau  allonge  que  la  malforma- 
tion elite  «  mopse  »  se  presente  avec  des  caracteres  frappants.  On  Ta 
vue  sur  le  cheval,  le  cochon,  le  pigeon,  et  elle  est  assez  frequente  chez 
le  poisson.  Voir,  au  Museum  d'histoire  naturelle,  des  carpes  atteintes 
de  cette  malformation  (galerie  de  zoologie,  armoire  100,  pieces  A.  7308 
et  A.  8852).  Les  saumons  ( saumons    quinnats),   les  morues  (monies 
boule-dogues)  sont  assez  frequemment  atteints  de  la  meme  facon.  Voir 
a  ce  sujet :  BARON  et  RAILLIET,  Bulletin  de  la  Societe  de  medecine  vete- 
rinaire,  1887,  p.  76;  BARON,  Les  brachistocephales,  Recueil  de  mede- 
cine veterinaire,  15  juillet  1886  ;  MATHUSIUS,  Die  Racen  des  Schweines, 
p.  70. 

2  PORAK  et  DURANTE,  Iconographie  de  la  Salpetriere,  1905. 
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1'evasement  de  la  partie  membraneuse  du  squelette 
cranien ,  et  a  pour  suite  finale  Faugmentation  exageree 
du  volume  de  la  cavite  cranienne,  et  au  contraire  le 
retrait  de  la  portion  nasale  de  la  face.  Le  maxillaire 
inferieur  ne  participe  pas  a  ce  retrait. 

Gette  malformation  est  done  tres  differente  de  celles 
qui  consistent  en  des  modifications  dans  le  developpement 
relatif  du  maxillaire  inferieur  et  du  crane.  Sous  le  nom 
d'agnathie,  on  a  decritune  malformation  caracterisee  par 
une  atrophie  du  maxillaire  inferieur  telle,  que  le  menton 
est  absolument  efface  et  que  la  levre  inferieure  se  trouve 
tres  en  retrait  de  la  superieure ;  la  langue  participe  plus 
ou  moins  a  cette  atrophie.  Les  particularites  du  develop- 
pement du  maxillaire  inferieur,  pour  le  detail  desquelles 
je  ne  puis  que  renvoyer  aux  traites  d'embryologie,  expli- 
quent  que  ce  developpement  puisse  facilement  etre  trou- 
ble. Inversement,  il  existe  des  cas  ou  le  maxillaire  infe- 
rieur, trop  developpe,  deborde  en  avant  le  maxillaire  supe- 
rieur,  de  telle  sorte  que  lorsque  les  arcades  dentaires 
viennent  au  contact,  les  incisives  inferieures,  au  lieu  de 
se  loger  en  arriere  des  incisives  superieures,  passent  au- 
devant  d'elles.  On  a  donne  a  cette  disposition  le  nom  de 
prognathisme  inferieur,  mauvais  mot  du  reste,  puisque 
cette  conformation  n'a  nullement  une  valeur  analogue 
a  celle  du  prognathisme  vrai  qui  mesure ,  pour  ainsi 
dire,  Timportance  relative  de  la  portion  faciale  et  de  la 
portion  cranienne  dans  le  squelette  de  la  tete.  11  ne 
faut  pas  le  confondre  avec  1'exageration  de  hauteur  du 
maxillaire  inferieur,  et  avec  Tang-mentation  de  volume 
de  la  saillie  osseuse  qui  constitue  le  menton  ;  cette 
conformation,  qui  est  au  maximum  dans  le  maxillaire 
inferieur  des  acromegales ,  se  voit  aussi  comme  carac- 
tere  familial.  Galippe ,  dans  une  etude  tres  docu- 
mentee  et  tres  suggestive,  a  montre  que  le  progna- 
thisme inferieur  et  1'exageration  de  volume  du  maxil- 
laire existent  depuis  le  XITIC  siecle  dans  la  famille  des 
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Habsbourg,  le  prognathisme  leur  provenant  de  la  lignee 
des  archiducs  d'Autriche,  le  volume  exagere  du  maxillaire 
de  la  lignee  des  dues  de  Bourgogne.  Par  des  alliances 
consanguines  repetees,  ces  malformations  se  sont  fixees 
non  seulement  chez  les  Habsbourg,  mais  dans  toutes  les 
families  souveraines  d'Europe  qui  se  sont ,  a  chaque 
generation,  alliees  plusieurs  fois  avec  les  Habsbourg  ou 
leurs  descendants. 

Dysostose  cleido-cranienne  h^reditaire.  — J'ai  tenu 
a  signaler,  a  propos  des  deformations  du  squelette 
facial  des  achondroplases ,  les  diverses  malformations 
faciales  qu'il  importe  d'en  distinguer.  Gette  digression 
nous  a  entraine  un  peu  loin  du  sujet  primitif  de  cette 
etude.  Je  rappelle  que  nous  sommes  arrives  a  cette 
conclusion  que  Fachondroplasie  est  une  mutation ,  abou- 
tissant  d'une  variation  progressive  par  predominance 
de  plus  en  plus  marquee  de  1'ossification  periostale  sur 
Fossification  enchondrale,  et  finalement  interposition 
entre  Fepiphyse  et  la  diaphyse  d'une  bande  de  tissu 
periostique  entravant  le  fonctionnement  du  cartilage  de 
conjugaison. 

La  variation  peut  se  faire  en  sens  inverse;  Fossifica- 
tion enchondrale  predomine  alors  de  plus  en  plus  sur 
Fossification  periostale.  Les  os  longs  sont  alors  plus 
greles;  mais  surtout  la  modification  caracteristique  est 
Fimperfection  de  Fossification  dans  les  os  de  membrane, 
c'est-a-dire  dans  la  clavicule  et  dans  les  os  de  la  calotte 
cranienne. 

Pierre  Marie  a  le  premier  decrit  cette  affection  sous 
le  nom  de  dysostose  cleido-cranienne  hereditairc ,  et  il 
Fa  fait  avec  une  observation  si  sagace,  qu'il  n'a  ete  rien 
ajoute  depuis  a  sa  description.  Les  individus  atteints 
de  cette  conformation  vicieuse  peuvent  etre  considered 
comme  presentant  un  type  morphologique  inverse  de 
celui  des  achondroplases.  Dans  Fachondroplasie,  la  cla- 
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vicule  est  le  seul  os  long  qui  echappe  au  raccourcisse- 
ment;  dans  la  dysostose  cleido-cranienne ,  c'est  le  seul 
os  long"  non  ossifle ;  dans  1'achondroplasie ,  les  os  de 
la  calotte  cranienne  sont  ossifies  et  surtout  elargis ; 
dans  la  dysostose  cleido-cranienne,  ils  sont  amincis, 
retrecis,  incompletement  ossifies;  il  en  est  de  meme  de 
la  voute  palatine;  le  squelette  osseux  de  la  base  du 
crane  est  relativement  atrophie  dans  1'achondroplasie , 
d'ou  retrait  de  la  region  nasale;  il  est,  au  contraire, 
relativement  predominant  dans  la  dysostose  cleido-cra- 
nienne, d'ou  saillie  de  la  partie  superieure  de  la  face  et 
conformation  «  en  tete  d'oiseau  ».  L'opposition  se 
retrouve  jusque  dans  les  details  :  dans  1'achondroplasie, 
la  main  est  raccourcie,  boudinee,  les  doigts  sont  a  peu 
pres  egaux  et  1'extremite  du  petit  doigt  atteint  le  niveau 
de  celle  des  autres  doigts  ;  dans  la  dysostose  cleido-cra- 
nienne, ils  sont  amincis,  allonges,  tres  inegaux,  le  petit 
doigt  est  raccourci  et  son  extremite  atteint  a  peine  le 
milieu  de  la  seconde  phalange  de  1'annulaire.  Tandis 
qu'il  a  fallu  longtemps  avant  que  le  caractere  heredi- 
taire  et  familial  de  Tachondroplasie  fut  reconnu,  Pierre 
Marie  a  eu  le  merite  de  mettre,  des  sa  premiere  des- 
cription ,  cette  particularity  en  relief  pour  la  dysostose 
cleido-cranienne,  et  de  la  faire  entrer  dans  la  designation 
meme  de  la  maladie.  J'ai  signale  *  le  rapprochement  et 
1'opposition  a  faire  entre  ces  deux  affections,  achondro- 
plasie  et  dysostose  cleido-cranienne,  et  j'ai  propose  de 
les  classer  dans  un  meme  groupe  morbide ,  les  dysos- 
toscs  hereditaires,  gr,oupe  dans  lequel  elles  occupent 
des  places  opposees. 

Osteopsathyrosis.  —  Ge  groupe  comprend  encore  un 
troisieme  type,    Yosteopsathyrosis   ou  fragilite   osseuse 


1  APERT,  Quelques  remarques  sur  Tachondroplasie  (Nouvelle  Icono- 
yraphie  de  la  Salpetriere,  1901). 
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essentielle  (fig1.  47).  Les  sujets  naissent  avec  des  fractures 


Fig.  47.  —  Oste"opsathyrosis  (Osteogenesis  imperfecta  des  Allemands).  Les  os  longs 
des  membres  sont  le  siege  de  fractures  multiples,  d'ou  re"sulte  leur  incurvation  ou 
leur  deviation  angulaire. 

intra-uterines  multiples,  et,  apreslanaissance,  ilsrestent 
sujets,    sous  Finfluence  du  moindre  traumatisme ,  aux 
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fractures  incompletes ,  dites  en  bois  vert.  Le  processus 
fondamental  de  1'ossification  n'est  pas  touche ;  la  proli- 
feration cartilagineuse ,  la  calcification  provisoire  et  la 
colomnisation  se  font  comme  normalement ;  Tarrivee 
des  osteoblastes  et  la  formation  des  premieres  couches 
de  substance  osseuse  sont  me'nie  tres  regulieres;  mais 
le  remaniement  de  1'os,  sous  1'influence  des  osteo- 
blastes, est  vicie;  le  depot  de  nouveaux  systemes  de 
lamelles  osseuses  (systemes  de  Havers)  est  absent  ou 
incomplet.  La  maladie  est  familiale,  a  heredite  directe 
ou  a  heredite  collaterale.  En  general,  les  os  finissent 
par  se  solidifier  au  moment  de  la  puberte. 

Dysplasie  periostale.  —  Telles  etaient  nos  connais- 
sances  sur  les  dysostoses  congenitales  hereditaires, 
quand  a  paru  tout  recemment  un  tres  important  et 
tres  interessant  travail  de  Porak  et  Durante  sur  les 
micromelies  congenitales1.  II  apporte  aux  questions  que 
nous  venons  d'etudier  des  documents  nouveaux  et  sou- 
leve  la  question  des  rapports  entre  la  dysostose  cleido- 
cranienne,  Fosteopsathyrosis  et  une  affection  bien  deter- 
minee  histologiquement  par  les  examens  microscopiques 
de  Durante,  et  a  laquelle  il  donne  le  nom  de  dysplasie 
periostale. 

«  La  dysplasie  periostale,  disent  Porak  et  Durante, 
est  un  trouble  de  developpement  du  squelette ,  interes- 
sant particulierement  les  diaphyses  des  os  longs,  les 
cotes  et  la  voute  cranienne.  Histologiquement  constitute 
par  une  absence  de  formation  de  Tos  periostal  compact, 
elle  est  cliniquement  caracterisee  par  la  fragilite  des 
os,  par  des  fractures  multiples  et  par  une  voute  cra- 
nienne mal  developpee.  Elle  se  distingue  essentielle- 


1  PORAK  et  DURANTE,  Les  micromelies  congenitales,  achondroplasie 
vraie  et  dystrophie  periostale  (Nouvelle  fconographie  de  In  Sulpe- 
triere,  1905). 
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ment  par  Fintegrite  de  1'ossification  chondrale  et  les 
conditions  defectueuses  de  1'ossification  periostale.  Elle 
represente  done  assez  exactement  la  contre-partie  de 
1'achondroplasie.  »  Un  certain  nombre  d'observations 
publiees  sous  le  nom  de  chondrodystrophie  foetale, 
rachitisme  foetal,  osteogenesis  imperfecta y  fractures 
multiples  intra-uterines,  doivent  rentrer  dans  la  dys- 
plasie  periostale ,  tandis  que  d'autres  rentrent  dans 
Fachondroplasie.  Les  os  de  la  voute  cranienne  sont, 
dans  la  dysplasie  periostale,  incompletement  ossifies 
(crane  parchemine,  papyrace);  les  diaphyses  des  os 
longs  sont  amincies,  flexibles,  peu  resistantes ;  parfois 
au  contraire ,  a  la  suite  de  fractures  multiples  con- 
solidees,  elles  sont  massives  et  presentent  des  devia- 
tions ,  des  incurvations  et  des  epaississements  en 
viroles  saillantes,  separes  par  des  portions  amincies. 
Les  cotes  et  les  clavicules  sont  le  siege  de  predilection 
des  fractures  (113  fractures  dans  un  cas  de  Ghaussier, 
dont  70  pour  les  cotes).  Histologiquement  Fossification 
enchondrale  n'est  pas  alteree ;  mais  les  portions  osseuses 
a  formation  periostale  sont  amincies,  appauvries  en 
travees  osseuses,  parfois  reduites  a  quelques  minces  fila- 
ments. Le  perioste  et  sa  couche  osteoblastique  sem- 
blent  fonctionner  de  facon  satisfaisante ;  mais  la  resor- 
ption  osseuse  du  fait  des  osteoclastes  qui,  normalement, 
aboutit  au  remaniement  de  Fos  et  a  la  forme  definitive 
de  Fos  compact  avec  ses  systemes  de  Havers ,  est  exa- 
geree.  Le  point  de  depart  du  mal  semble  une  hyperac- 
tivite  des  osteoclastes. 

Aucun  document  ne  nous  permet  jusqu'a  present  de 
classer  la  dysplasie  periostale  dans  les  dysostoses  here- 
ditaires.  Toutefois  Durante  signale  les  parentes  de  Faf- 
fection  qu'il  a  decrite ,  d'une  part  avec  la  dysostose 
cleido-cranienne  et  avec  Fosteopsathyrosis,  d'autre  part 
avec  les  myopathies.  II  se  demande  si  la  dysostose 
cleido-cranienne,  caracterisee  par  Fossification  ineom- 
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plete  et  m£me  1'etat  membraneux  de  la  clavicule,  des 
cotes  et  de  la  voute  cranienne,  ne  constitue  pas  une 
forme  partielle  de  dysplasie  periostale ;  il  pose  la  ques- 
tion de  savoir  si  la  fragilite  constitutionnelle  des  os 
n'est  pas  une  forme  fruste  de  dysplasie  periostale.  Or 
cette  fragilite  constitutionnelle  est  essentiellement 
hereditaire.  Certains  individus,  dit  Durante,  sont  fra- 
giles  comme  d'autres  sont  hemophiles. 

D'autre  part,  Durante  fait  remarquer  que  la  dysplasie 
periostale  affecte  plus  d'une  analogic  avec  les  myopa- 
thies  :  «  Comme  dans  celles-ci  il  s'agit  d'une  affection 
systematise^  a  un  tissu,  a  une  espece  de  cellules  (mus- 
culaire  dans  un  cas ,  osseuse  dans  1'autre).  Dans  Tune 
et  dans  1'autre  forme  morbide ,  les  alterations  histo- 
logiques  constatees  (osteoporose  dans  un  cas,  atrophie 
musculaire  dans  1'autre)  sont  identiques  a  celles  qui 
parfois  se  developpent  secondairement  a  des  lesions  des 
centres  nerveux,  et  qui  rentrent  dans  la  categoric  des 
troubles  trophiques.  Ces  alterations  paraissent  cytologi- 
quement  determinees  par  une  deviation  de  Tactivite  cellu- 
laire  entravant  la  differenciation  normale  et  revolution 
reguliere  vers  1'etat  adulte  parfait.  Si,  dans  certains 
cas ,  cette  deviation  de  1'activite  cellulaire  est  acquise  et 
releve  de  lesions  centrales,  dans  d'autres,  elle  est  con- 
genitale ,  parfois  hereditaire ,  et  parait  primitive  dans 
ce  sens  que  nous  ne  connaissons  pas  sa  cause  determi- 
nante.  »  Ces  rapports  de  la  dysplasie  periostale  avec 
des  affections  familiales  comme  les  myopathies  et  1'he- 
mophilie,  les  rapports  plus  etroits  qu^elle  affecte  avec 
la  dysostose  cleido-cranienne  et  avec  la  fragilite  consti- 
tutionnelle des  os  ou  osteopsathyrosis ,  qui  n'en  sont 
peut-dtre  que  des  formes  partielles  ou  des  formes 
frustes ,  enfin  ses  rapports  avec  1'achondroplasie  dont 
elle  est,  comme  dit  Durante,  la  contre - partie ,  nous 
engagent  a  la  classer,  au  moins  provisoirement  et  jus- 
qu'a  plus  ample  informe,  a  cote  de  celles-ci,  dans  les 
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affections  familiales  et  plus  specialement  dans  le  groupe 
des  dysostoses  familiales. 

Dysostoses  familiales  tardives.  —  II  est  certain  qu'il 
faut  joindre  au  m£me  groupe  certaines  affections 
osseuses  que  Ton  classe  habituellement  non  plus  dans 
les  malformations,  mais  dans  «  les  maladies  familiales  », 
parce  qu'elles  ne  deviennent  manifestes  qu'apres  la 
naissance.  Telles  les  exostoses  osteogeniques ,  affection 
hereditaire  et  familiale,  de  meme  facon  que  1'achondro- 
plasie  et  la  dysostose  cleido-cranienne.  Peu  importe,  en 
realite,  le  moment  plus  ou  moins  avance  de  1'evolu- 
tion  individuelle  auquel  apparait  la  maladie.  La  limite 
est  tout  a  fait  artificielle.  En  realite,  il  y  a  des  affec- 
tions qui  pourraient  tout  aussi  bien  etre  classees  dans 
1'un  ou  1'autre  groupe.  L'osteopsathyrosis  est  certes 
une  affection  congenitale,  puisque  la  fragilite  osseuse 
existe  deja  des  la  vie  intra- uterine;  il  ne  manque 
toutefois  pas  d'observations  ou  les  premieres  manifesta- 
tions de  la  maladie,  les  premieres  fractures  ne  se  sont 
produites  que  tardivement,  plusieurs  annees  apres  la 
naissance.  Tout  le  long  de  ce  livre,  nous  verrons  se 
repeter  des  transitions  de  ce  genre,  et  si  nous  avons 
maintenu  dans  notre  expose  la  separation  classique  en 
«  malformations  »  familiales  congenitales  et  en  «  mala- 
dies »  familiales  evoluant  apres  la  naissance,  c'est  non 
seulement  pour  nous  conformer  a  Fusage ,  mais  pour 
en  faire  a  chaque  instant  eclater  aux  yeux  Tabsurdite, 
et  montrer  ainsi,  ab  absurdo,  que  maladies  familiales  et 
malformations  familiales  sont  des  affections  de  meme 
nature  et  de  meme  origine. 

En  resume  :  1°  II  existe  un  groupe  d'affections 
osseuses  familiales  congenitales  caracterisees  par  des 
troubles  du  processus  ossificateur.  On  peut  les  grouper 
sous  le  nom  de  dysostoses  hereditaires  congenitales. 
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Ge  groupe  comprend  trois  affections  bien  etudiees  : 
1'achondroplasie,  la  dysostose  cleido-cranienne,  Fosteo- 
psathyrosis. 

2°  L'osteopsathyrosis  est  caracterisee  par  un  vice  du 
processus  de  remaniement  de  Fos  priniitif  et  un  trouble 
dans  les  formations  des  systemes  de  lamelles  osseuses. 

3°  L'achondroplasie  est  caracterisee  par  une  insuffi- 
sance  du  cartilage  diaphysaire ,  c'est  une  mutation  pro- 
duite  par  1'interposition  d'une  bande  conjonctive,  entra- 
vant  au  niveau  de  ce  cartilage  la  proliferation  et  la  seria- 
tion  enchondrale  ;  cette  mutation  est  la  consequence 
d'une  variation  progressive,  consistant  en  la  predomi- 
nance de  plus  en  plus  grande  de  rossification  periostale 
sur  Fossification  enchondrale. 

4°  La  dysostose  cleido-cranienne  est  une  mutation 
inverse  de  Fachondroplasie ;  elle  resulte  de  Finsuffi- 
sance  de  Fossification  periostique  avec  conservation  de 
Fossification  enchondrale. 

5°  La  dysplasie  periostale,  decrite  par  Durante,  a  des 
rapports  tres  intimes  avec  Fosteopsathyrosis  et  peut- 
etre  aussi  avec  la  dysostose  cleido-cranienne.  Elle  doit 
etre  provisoirement  rangee  dans  les  dysostoses  heredi- 
taires  congenitales. 

6°  Aux  dysostoses  hereditaires  congenitales,  il  faut 
joindre  les  dysostoses  hereditaires  tardives ,  en  parti- 
culier  les  exostoses  osteogeniques,  que  nous  etudierons 
ulterieurement.  Les  deux  groupes  ne  different  que  par 
la  date  d'apparition  du  mal,  ici  dans  la  vie  fretale,  la 
dans  la  vie  aerienne ;  c'est  un  excellent  exemple  de  ce 
qu'il  y  a  d'artiflciel  dans  la  division  des  affections  fami- 
liales  en  malformations  congenitales  familiales  d  une 
part,  maladies  familiales  d'autre  part.  Toutes  font,  en 
realite,  partie  d'un  meme  groupe  morbide. 


CHAPITRE  VII 

FISSURES  FACIALES  ET  FISTULES 

BRANCHIALES;  ANOMALIES  AURICU  LAIRES 

ET  ANOMALIES  OCULAIRES. 


SOMMAIRE.  — Developpement  de  la  face;  becs-de-lievre;  becs-de-lievre 
accidentels,  becs-de-lievre  hereditaires. 

Fistules  branchiales  du  cou. 

Agenesies  auriculaires,  agenesies  simples  du  pavilion  et  agenesies  avec 
alterations  concomitantes  des  parties  profondes.  Agenesies  auricu- 
laires hereditaires  ;  races  d'animaux  anotes.  Fistules  branchiales  et 
oreillcs  supplementaires.  Agenesie  auriculaire  accidentelle  par  com- 
pression intra-uterine. 

Anomalies  oculaires ,  colobomes  accidentels  et  colobomes  familiaux; 
aniridie  familiale;  epicanthus  ;  ptosis  congenital  familial. 


Les  anomalies  des  membres  affectent  des  parties 
embryonnaires  developpees  par  bourgeons;  ce  sont  des 
anomalies  de  bourgeons.  Au  contraire,  le  spina  bifida,  le 
bec-de-lievre,  les  fistules  branchiales  sont  des  anomalies 
de  fissures,  c'est-a-dire  resultant  de  la  fermeture  incom- 
plete de  sillons  embryonnaires ,  qui  normalement  sont 
destines  a  se  fermer  et  a  disparaitre.  II  n'y  a  pas,  en 
realite,  de  difference  fondamentale  entre  les  anomalies 
de  bourgeons  et  les  anomalies  de  fissures.  Les  fissures 
se  ferment  par  la  coalescence  des  bourgeons  qui  les 
bordent;  cela  est  evident  dans  le  developpement  de  la 
face  et  du  cou.  La  coalescence  des  bourgeons  digitaux, 
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d'ou  resulte  la  syndactylie,  est  un  processus  semblable 
a  celui  de  la  coalescence  des  bourgeons  faciaux;  mais, 
anormal  aux  extremites  ,  ce  processus  est  normal  a  la 
face  et  au  cou. 

La  face  se  developpe  par  la  croissance  et  la  coalescence 
du  bourgeon  frontal  et  du  premier  arc  branchial  ou  arc 
facial ;  vers  le  quinzieme  jour,  cet  arc  se  bifurque  a  sa 
partie  anterieure  en  bourgeon  maxillaire  superieur  et 
bourgeon  maxillaire  inferieur.  En  meme  temps  le  bour- 
geon frontal  emet  vers  le  bas  les  deux  bourgeons  nasaux 
separes  par  une  echancrure  sur  la  ligne  mediane.  A  la 
troisieme  semaine,  chaque  bourgeon  nasal  se  divise  en 
deux  :  bourgeon  nasal  interne  et  bourgeon  nasal  externe. 
Ges  bourgeons  sont  separes  par  des  fissures  :  fissure 
mediane  sur  la  ligne  mediane,  fissure  nasale  entre  les 
deux  bourgeons  nasaux,  fissure  lacrymale  entre  le  bour- 
geon nasal  externe  et  le  bourgeon  maxillaire  superieur, 
fissure  intermaxillaire  entre  les  deux  bourgeons  maxil- 
laires  ,  fissure  mentale  sur  la  ligne  mediane  entre  les 
deux  bourgeons  maxillaires  inferieurs.  Ces  fissures  se 
comblent  quand  la  face  se  complete ;  a  la  sixieme 
semaine,  les  fissures  medianes  sont  fermees ;  il  ne  reste 
de  la  fissure  nasale  que  la  narine,  de  la  fissure  lacry- 
male que  1'orbite,  de  la  fissure  intermaxillaire  que  la 
bouche.  Lorsque  Tune  de  ces  fissures  vient  a  ne  pas  se 
combler,  il  en  resulte  une  malformation  :  bec-de-lievre 
pour  la  fissure  nasale,  coloboma  pour  la  fissure  lacry- 
male, fente  genienne  pour  la  fissure  intermaxillaire.  La 
plus  frequente  et  la  mieux  etudiee  est  le  bec-de-lievre. 

Becs-de-lievre.  -  -  II  y  a  des  degres  dans  le  bec-de- 
lievre  :  simple  sillon  joignant  la  narine  au  bord  labial 
sans  diviser  la  levre,  division  de  la  levre  avec  ou  sans 
participation  du  bord  gingival,  division  de  I'os  maxil- 
laire superieur  se  prolongeant  ou  non  sur  la  voute  pala- 
tine, fissure  complete  faisant  communiquer  largement 
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les  fosses  nasales  avec  la  bouche.  Ce  dernier  degre  s'ap- 
pelle  gueule-de-loup.  Enfin  la  division  peut  atteindre 
uniquement  Textremite  posterieure  de  la  scissure,  et, 
selon  son  etendue,  on  observe  la  simple  bifidite  de  la 
luette  ou  la  division  du  voile  du  palais ,  se  prolongeant 
plus  ou  moins  loin  sur  la  voute.  Parfois  les  deux 
extremites  seules  du  sillon  sont  divisees,  comme  dans 
un  cas  que  j'ai  presente  a  la  Societe  anatomique  (fig-.  48), 


Fig.  48.  —  Double  fissure  naso-labiale  comcidant  avec  une  bifidite  de  la  luette, 
sans  lesion  du  palais  osseux. 


ou  une  bifidite  de  la  luette  coincidait  avec  une  double 
fissure  allant  de  chaque  cote  de  la  narine  au  bord 
labial,  le  palais  osseux  ne  presentant  au  contraire  ni 
fissure,  ni  aucune  trace  cicatricielle. 

Le  bec-de-lievre  est-il  du  a  un  accident  de  la  vie 
intra-uterine,  ou  est-ce  une  variation  transmissible  par 
heredite?  L'examen  des  faits  prouve  que  les  deux  ori- 
gines  sont  1'une  ou  1'autre  possibles,  selon  les  cas. 

Les  observations  de  bees -de- lie  vre  causes  par  une 
bride  amniotique  insinuee  entre  les  bourgeons  faciaux 
sont  multiples  ;  ces  faits  sont  trop  connus  pour  que  j'y 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  9 
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insiste.  Mais  il  faut  bien  dire  que  ces  «  bees -de- lie  vre 
ammo-genes  »  sont  le  plus  souvent  des  «  becs-de-lievre 
atypiques  »  (Broca),  co'incidant  avec  des  fissures  pro- 
fondes  de  la  face,  qui  remontent  jusqu'aux  yeux,  et  avec 
des  malformations  graves  du  fcetus.  On  a  invoque  aussi 
la  presence  de  petits  fibromes,  de  petits  angiomes  sur 
les  bords  de  la  fissure ,  pour  expliquer  la  formation  de 
celle-ci ;  il  faut  croire  beaucoup  plutot  que  ces  excrois- 
sances  sont  consecutives,  et  analogues  aux  excroissances 
identiques  que  Ton  voit  parfois  au-devant  des  oreilles,  soit 
normales ,  soit  malformees ,  ou  au  pourtour  des  fistules 
branchiales.  Toutes  les  ouvertures  d'origine  branchiale 
evoluant  anormalement  paraissent  susceptibles  de  pro- 
voquer  la  formation  de  telles  excroissances. 

Outre  les  brides  amniotiques,  on  a  pu  vraisemblable- 
ment  invoquer  dans  la  pathogenic  du  bec-de-lievre  1'in- 
fluence  de  compressions  accidentelles ,  dont  les  traces 
ont  subsiste  sous  forme  de  deformation  de  la  tete , 
d'aplatissement  de  la  face,  d'ecrasement  du  pavilion  de 
1'oreille,  de  malformations  plastiques  des  membres. 
Fronhofer1  a  relate  un  grand  nombre  de  cas  de  ce 
genre. 

A  cote  de  ces  faits  de  becs-de-lievre  purement  acci- 
dentels ,  en  existent  d'autres  ou  1'influence  de  1'inneite 
est  incontestable.  Schmitz,  dans  sa  these2,  relate  1'his- 
toire  de  families  a  becs-de-lievre,  dont  les  genealogies 
sont  curieuses  a  examiner  (fig.  49  et  50).  Sur  vingt- 
quatre  membres  de  la  famille  E...  (fig.  49),  sept 
sont  atteints  de  bec-de-lievre  avec  ou  sans  gueule-de- 
loup,  parmi  lesquels  six  filles  ou  femmes  sur  quatorze 
et  un  seul  male  sur  dix.  II  y  a  done,  dans  cette  famille, 


1  FRONHOFER,  Archiv.  fur  klin.  Chiruryie,  LI  I. 

2  SCHMITZ,  Du  role  de  rheredite  et  du  role  de  1'amnios  dans  la  patho- 
genic du  bec-de-lievre.  Th.  de  Paris,  1905. 
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predominance  nette  de  la  variation  dans  le  sexe  femi- 
nin.  G'est  parfois  Finverse. 

Dans  le  curieux  cas  represente  a  la  figure  50,  il  semble  y 
avoir  alternance  a  chaque  generation  de  la  predilection 
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Fig.  49.  —  Gene"alogie  de  la  famille  B...;  becs-de-lievre  et  gueules-de-loup  here- 
ditaires.  (Dans  cette  figure  et  dans  la  suivante  les  carres  repre"sentent  les  hommes, 
les  cercles  les  femmes,  les  carres  ou  cercles  blancs  les  sujets  sains,  les  Carre's  ou 
cercles  noirs  les  sujets  atteints). 

pour  les  males  ou  pour  les  femelles  :  les  males  sont 
seuls  atteints  a  la  troisieme  generation ,  et  toutes  les 
filles  sont  indemnes ;  les  filles  sont  seules  atteintes  a  la 
quatrieme  generation,  et  tous  les  males  sont  indemnes1. 
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Fig.  50.  —  Becs-de-lievre  hereditaires ;  les  sujets  atteints  le  sont  a  des  degre"s  tres 
divers;  il  y  a  alternance  des  sexes  a  chaque  ge"ne"ration. 

Darwin2  cite  le  cas  de  Sproule  relatif  a  la  transmis- 
sion dans  la  meme  famille  pendant  un  siecle  d'un  bec- 
de-lievre  avec  fissure  du  voile  du  palais. 


1  Voir  aussi  HAYMAMV,  Amniogene  und  erbliche  Ilasenscharten  (Ar- 
c/lit), f.  kl.  Chirurgie,  1903,  LXX). 

2  DARWIN,  Variations,  p.  25. 
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Toutefois  la  part  qui  revient  a  I'heredite  est  loin  d'etre 
toujours  aussi  nette ;  en  la  recherchant  de  parti  pris, 
on  ne  la  trouve  que  dans  25  pour  100  des  cas ;  dans 
75  pour  100,  on  ne  retrouve  chez  aucun  ascendant  trace 
de  bec-de-lievre.  II  semble  done  s'agir  le  plus  souvent 
d'une  variation  apparaissant  primitivement  dans  la  lignee ; 
on  la  voit  parfois  apparaitre  d'emblee  chez  plusieurs 
membres  d'une  meme  generation,  sans  qu'aucun  des 
ascendants  en  ait  ete  porteur.  G'est  ainsi  que  Ferie1 
rapporte  1'histoire  d'une  femme  bien  constitute,  ayant 
de  nombreux  freres  et  sceurs  absolument  normaux,  et 
mariee  a  un  homme  sans  aucune  tare,  et  qui,  apres  avoir 
eu  trois  enfants  normaux,  eut  ensuite  successivement 
trois  enfants  atteints  de  gueule-de-loup  complete  avec 
fissure  palatine  bilaterale. 

line  statistique  plus  interessante  serait  celle  qui  nous 
dirait  dans  quelle  proportion  le  bec-de-lievre  se  mani- 
feste  dans  la  descendance  des  sujets  atteints.  II  n'en  a 
pas  encore  ete  dresse  a  notre  connaissance.  En  opposi- 
tion avec  les  cas  familiaux  cites  plus  haut,  il  est 
d'observation  courante  de  voir  des  sujets  atteints  de 
bec-de-lievre  procreer  des  enfants  bien  conformes. 
La  malformation  reste  unique  dans  la  famille. 

II  serait  plus  curieux  encore  de  voir  ce  qu'il  advient 
des  enfants  de  deux  conjoints,  tous  deux  atteints  de 
bec-de-lievre.  Aucun  document  n'existe,  croyons-nous, 
a  ce  point  de  vue,  et  nous  ne  pouvons  savoir  si  le 
bec-de-lievre  suit  les  lois  de  1'heredite  mendelienne. 

L'heredite  homosexuelle  est  parfois  tres  nette  dans 
les  families  a  bec-de-lievre ;  nous  en  avons  vu  ci-dessus 
un  exemple  (fig.  49). 

Une  statistique  de  Haymann  montre  que,  sur  dix-neuf 
garcons,  onze  heritaient  leur  bec-de-lievre  du  pere,  et 


Bec-de-lievre  repetc  chez  trois  enfants   successifs  (Revue 
d'obstetrique  et  de  pediatrie,  1906). 
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huit  seulement  de  la  mere ;  sur  treize  filles ,  neuf  heri- 
taient  de  la  mere  et  quatre  seulement  du  pere ;  1'here- 
dite  est  done  plus  frequemment  homosexuelle. 

Mauclaire  a  public  une  observation  tres  curieuse.  Le 
pere  et  le  frere  du  sujet  presentaient,  non  pas  reelle- 
ment  un  bec-de-lievre,  mais  un  simple  amorcement  vers 
cette  malformation.  Us  avaient  le  nez  devie  a  droite,  la 
narine  gauche  elargie  ;  mais  les  levres  et  les  dents  nor- 
males.  Le  sujet  lui-meme  a  une  ebauche  de  bec-de- 
lievre  :  le  nez  est  devie  a  droite,  ainsi  que  la  sous-cloi- 
son ;  la  narine  gauche  est  elargie  (28  millimetres  a  gauche , 
16  a  droite)  ;  tandis  qu'a  droite  la  narine  est  ovoide,  a 
grand  axe  antero-posterieur;  a  gauche  elle  est  presque 
arrondie,  a  grand  axe  obliquement  dirige  d'avant  en 
arriere  et  de  dedans  en  dehors.  Au  niveau  du  siege 
classique  du  bec-de-lievre  gauche  existe  une  encoche 
du  bord  libre  de  la  levre  de  4  millimetres  de  hauteur ; 
une  depression  continue  Fencoche  sur  la  face  cutanee 
de  la  levre,  et  sur  le  bord  interne  du  sillon  la  couleur 
est  presque  la  meme  que  celle  de  la  muqueuse  des 
levres ;  le  bord  externe  de  ce  sillon  est  moins  saillant 
et  ne  presente  pas  de  coloration  muqueuse.  Sur  la  face 
buccale  de  la  levre,  une  legere  depression  de  la  muqueuse 
repond  a  la  depression  de  la  face  cutanee.  Eniin  il 
existe,  a  gauche,  une  incisive  supplementaire  entre  1'in- 
cisive  laterale  et  la  canine ;  la  voute  palatine  est  tres 
profonde,  asymetrique,  avec  une  saillie  vers  la  ligne 
mediane  de  la  partie  gauche,  au  niveau  de  1'incisive 
supplementaire. 

Chose  curieuse  :  le  bec-de-lievre,  meme  dans  sa 
forme  heredo-familiale,  peut  guerir  pendant  la  vie  intra- 
uterine.  Mauclaire  a  presente  a  la  Societe  d'obstetrique, 
de  gynecologic  et  de  pediatrie  de  Paris,  en  mars  1904,  un 
sujet  porteur  d?un  sillon  cicatriciel  de  la  levre  superieure 
gauche  avec  affaissement  de  la  narine  et  malformation 
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dentaire.  Son  pere  et  un  frere  presentaient  des  malfor- 
mations analogues. 

Je  n'insiste  pas  davantage  sur  le  bec-de-lievre;  les 
exemples  precedents  sont  suffisamment  demonstratifs  de 
sa  double  origine  possible  :  tantot  disposition  heredo-fami- 
liale,  c'est-a-dire  variation  au  sens  darwinien,  tantot 
incident  de  la  vie  intra- uterine,  le  plus  souvent  inter- 
position d'une  bride  amniotique. 

Fistules  branchiales  du  cou.  -  -  Les  fistales  bran- 
chiales  du  cou  peuvent  donner  lieu  a  des  considerations 
analogues.  Leur  heredite  est  reconnue  dans  un  certain 
nombre  de  cas ;  dans  d'autres ,  1'intervention  de  causes 
perturbatrices  est  manifeste.  Lannelongue  et  Achard  ont 
trop  completement  traite  ce  sujet1  pour  que  j'aie  rien  a 
aj  outer. 

Agen^sies  auriculaires.  --  J'insisterai  un  peu  plus 
sur  les  anomalies  auriculaires.,  qui  sont  etroitement  liees 
aux  anomalies  branchiales.  Je  vous  montrerai  qu'elles 
sont  egalement  susceptibles  de  relever  des  deux  memes 
origines. 

L'oreille  externe  est  sujette  a  des  variations  multiples. 
Plus  encore  que  du  visage  en  general ,  on  peut  dire  des 
oreilles  qu'il  n'y  a  pas  deux  individus  dont  les  pavilions 
soient  completement  identiques.  Le  service  anthropome- 
trique  de  notre  prefecture  de  police  a  utilise  cette  parti- 
cularite ,  et  on  sait  que  1'oreille  tient  la  premiere  place 
dans  ses  fiches  anthropometriques.  En  general,  toute- 
fois,  les  variations  du  pavilion  de  1'oreille  se  reduisent 
a  des  modifications  de  forme  ou  de  dimensions  reci- 
proques  des  differentes  parties  qui  le  composent,  ou  a 
des  anomalies  sans  importance,  telles  que  Tabsence 
d'enroulement  de  Thelix,  1'anastomose  de  la  racine  de 
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1'helix  avec  1'anthelix,  Tabsence  de  lobule,  ou  son  adhe- 
rence ,  le  developpement  exagere  du  tubercule  de  Dar- 
win, representant  la  pointe  de  1'oreille  desanimaux,  etc. 


52. 


Fig.  51,  52,  53.  —  Trois  cas  d'atrophie  congdnitale  de  1'oreille  gauche 
(d'apres  Launois  et  Le  Marc'Hadour). 

Fig.  51.  —  L'oreille  est  re"duite  a  un  moignon  peu  saillant,  en  forme  de  point  d'inter- 
rogation ;  la  racine  de  1'helix  fait  de"faut ;  la  moitie"  infe"rieure,  molle,  represente  le 
lobule  fortement  distendu ;  le  conduit  auditif  externe  est  re"duit  &  un  petit  orifice 
ombilique". 

Fig.  52.  —  Le  conduit  auditif  externe  n'existe  pas,  pas  plus  que  I'orifice  tubaire  de 
la  trompe ;  le  pavilion  est  represents  par  un  bourrelet  sinueux ;  1'anth^lix  est  repre- 
sente uniquement  par  un  petit  tubercule ;  un  autre  petit  tubercule  mou  existe  en 
avant  de  1'oreille  a  la  place  du  tragus  absent. 

Fig.  53.  —  L'oreille  externe  est  reduite  au  lobule;  il  n'y  a  pas  trace  d'orifice 
du  conduit  auditif  externe. 

Le  pavilion  de  1'oreille  peut  toutefois  etre  atteint 
d'anomalies  beaucoup  plus  marquees;  il  peut  etre  atro- 
phie  et  reduit  a  quelques  nodules  cartilagineux  colles  a 
la  surface  du  crane  (agcnesic  auriculaire).  Le  conduit 
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auditif  externe  est  absent  ou  reduit  a  une  simple  depres- 
sion cutanee,  la  branche  du  maxillaire  inferieur  est  plus 
ou  moins  modifiee  dans  sa  forme,  parfois  le  nerf  facial 
manque ,  d'ou  paralysie  faciale  congenitale.  Les  cas  de 
ce  genre  sont  plus  frequents  qu'on  ne  croirait,  puis- 
qu'en  trois  ans,  sans  parler  de  plusieurs  personnes 
aper£ues  dans  la  rue  atteintes  de  cette  difformite,  j'ai 
pu  en  etudier  trois.  Launois  et  Le  Marc'IIadour,  dans 
une  etude  tres  documented1,  ont  publie  trois  cas  per- 
sonnels (fig.  51,  52,  53)  et  reuni  un  certain  nombre  de 
cas  anciens.  Mar  fan  et  Armand-Delille  2,  Souques  et 
Heller3,  Leopold  Levi  et  H.  de  Rothschild4  (fig.  65 
et  66 ),  ont  publie  vers  la  meme  epoque  des  cas  bien 
etudies.  Nous  sommes  done  a  present  en  possession 
de  faits  sufflsamment  nombreux  pour  pouvoir  reunir 
ces  malformations  dans  une  etude  d'ensemble. 

Les  figures  51  a  67  montrent  en  quoi  la  malfor- 
mation consiste.  Elle  est  frequemment  unilaterale , 
et  le  cote  gauche  est  plus  souvent  atteint ;  toutefois , 
dans  le  premier  de  mes  cas  personnels ,  elle  etait  ebau- 
chee  egalement  du  cote  droit.  Selon  les  cas,  1'atro- 
phie  du  pavilion  estf  plus  ou  moins  marquee ;  il  y  a 
tous  les  intermediaires  entre  le  simple  ratatinement  du 
pavilion  de  Toreille5  et  la  malformation  grave  avec 
absence  du  pavilion  represente  seulement  par  quelques 
nodules  cartilagineux  sous-cutanes,  avec  absence  du 
conduit  auditif,  apeine  marque  seulement  par  une  simple 
depression,  avec  atrophie  plus  ou  rnoins  marquee  du 
maxillaire  inferieur  dans  sa  moitie  gauche ,  avec  para- 


1  LAUJVOIS  et  LE  MARC'HADOUR,  Malformations  congenitales  de  Torcillc 
externe  (Revue  cVorLhopedie},  Janvier  1903. 

2  MARFAN  et  ARMAKD  -DELILLE,  Bulletin  de  /,•(  Sor.   med.   des  hopi- 
tfiux,  1901. 

3  SOUQUKS  et  HELLER,  Bulletin  de  In  Soc.  med.  des  hopitnux,  1903. 

4  L.  LEVI  et  II.  DE  ROTHSCHILD,  Bulletin  de  In  Soc.  med.  des  hopitaux. 
y  KLIENEISBERG,  Neurologische  Centralblntt,  cite  un  cas  bilateral  dans 

lequel  la  peau  de  la  tempe  passait  directement  sur  la  partie  horizon- 
talc  de  I'helix  sans  laisser  1'oreille  se  detacher  du  crane. 
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lysie  faciale ;  mais  quel  que  soit  le  degre  de  Tatrophie , 
elle  se  fait  toujours  dans  une  meme  direction,  et  la 
conformation  des  parties  oscille  toujours  autour  d'un 
type  moyen  dont  un  nouveau-ne  que  j'ai  observe  a 
I'hopital  Trousseau,  quand  j'y  remplagais  M.  Guinon, 
peut  etre  considere  comme  un  bon  representant. 


Fig.  54.  —  Nouveau-ne"  atteint  d'age"nesie  auriculaire. 

La  partie  cartilagineuse  de  1'oreille  est  reduite  a  une  plaque  et  a  quelques  petits 
nodules  recouverts  par  la  peau  et  non  detaches  du  crane;  1'orifice  du  conduit 
auditif  est  re"duit  h  un  trou  borgne,  que  circonscrit  en  arriere  et  en  bas  un  lobule 
peu  modifie. 


Voici  comment  etait  Toreille  gauche  de  ce  nouveau- 
ne  (fig.  54). 

Elle  se  composait  de  deux  parties ,  une  inferieure 
molle,  rappelant  par  sa  consistance  le  lobule  de  Toreille 
normale,  et  une  superieure  et  anterieure,  cartilagineuse. 
Le  rudiment  inferieur  consistait  en  un  demi-anneau 
semi-circulaire,  circonscrivant  un  orifice  borgne  ou  Ton 
pouvait  faire  pencher  seulement  la  t^te  d'un  stylet.  Le 
rudiment  superieur  et  anterieur  cartilagineux  compre- 
nait  plusieurs  portions  :  l°une  portion  principale  formee 
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d'une  plaque  cartilagineuse  irreguliere  de  un  demi-cen- 
timetre  de  diametre ,  de  'forme  trilobee ,  recouverte  par 
la  peau  qui  1'accolait  au  crane  sans  qu'il  s'en  detachat 
aucunement  sur  aucun  point  de  sa  peripherie;  2°  trois 
petits  nodules  cartilagineux  :  un  a  peine  sensible  sous 
la  peau,  entre  la  plaque  cartilagineuse  decrite  plus  haut 
et  Fanneau  mou  semi-circulaire ;  un  second  en  avaiit  de 
celui-ci,  un  peu  plus  saillant  et  plus  etendu;  un  troi- 


Fig.  55.  —  Schema  montrant  le  sens  de  la  deformation  auriculaire  existant 

plus  ou  moins  accentue'e  dans  les  diffe"rents  cas  d'age"nesie  congenitale  du  pavilion. 

A  gauche ,  oreille  normale ;  &  droite ,  oreille  de'forme'e. 


sieme  tout  petit,  mais  bien  saillant  en  avant  de  1'ori- 
fice  borgne  decrit  plus  haut. 

L'ensemble  de  1'oreille  decrit,  comme  Launois  Ta 
fait  remarquer  pour  un  de  ses  malades,  un  point  d'in- 
terrogation;  la  partie  superieure  renflee  du  point  d'in- 
terrogation  est  representee  par  la  plaque  cartilagineuse 
superieure,  la  partie  saillante  en  avant  repond  au  no- 
dule cartilagineux  inferieur,  et  la  terminaison  en  bas 
repond  au  demi-anneau  non  cartilagineux.  On  peut 
schematiser  le  contour  de  1'oreille  normale  et  celui  de 
1'oreille  agenesiee  par  les  deux  lignes  que  represente  la 
figure  55.  La  seconde  semble  etre  le  resultat  d'un  ren- 
forcement  violent  qu'aurait  subi  la  premiere  dans  le 
sens  indique  par  la  Heche  que  nous  avons  marquee  sur 
la  figure.  Le  rudiment  mou  repond  evidemment  au 
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lobule ;  les  nodules  cartilagineux  sont  les  representants 
des  parties  cartilagineuses  de  1'oreille  externe. 

Tous  les  cas  publics  peuvent  se  ramener  au  schema 
ci-contre.  Dans  un  certain  nombre  de  cas ,  les  rudi- 
ments cartilagineux  manquent  ou  sont  reduits  a  d'in- 
signifiants  nodules;  tout  ce  qui  reste  de  1'oreille  est 


Fig.  56  et  57.  —  Malformation  cong6nitale  auriculaire  double 
(mSme  sujet  que  fig.  58  a  62). 


alors  un  demi-anneau  mou,  circonscrivant  un  orifice 
borgne ;  c'est  ce  qui  existait  chez  F enfant  que  j'ai 
observe  a  I'hopital  Herold,  et  dont  j'ai  presente  1'ob- 
servation  a  la  Societe  medicale  des  hopitaux  (fig.  56 
a  62).  G'est  egalement  ce  qu'on  observait  chez  la  petite 
fille  de  1'observation  III  de  Launois  et  Le  Marc'Hadour 
(fig.  53).  Toutefois,  chez  cette  derniere,  bien  que  la 
peau  du  crane  se  continuat  directement  avec  celle  de 
la  face,  sans  presenter  meme  une  legere  saillie  au 
niveau  de  remplacement  de  la  conque,  on  sentait  sous 
le  doigt ,  faisant  suite  au  lobule ,  un  cordon  cartilagi- 
neux s'enfon§ant  en  profondeur  dans  la  direction  du 
conduit  auditif  externe  completement  absent. 

Ge  cordon  est  le  representant  tres  atrophi^  des  por- 
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tions  cartilagineuses  qui  existent  mieux  developpees 
dans  d'autres  cas.  Le  sujet  I  de  Launois  (fig.  51)  pre- 
sente  a  peu  pres  la  disposition  de  mon  nourrisson  de 
Trousseau,  mais  avec  les  parties  cartilagineuses  plus 
saillantes;  Tobservation  II  du  meme  auteur  (fig.  52)  est 
un  peu  plus  rapprochee  de  la  disposition  normale ; 
Toreille  droite  de  mon  sujet  de  1'hopital  Herold  (fig.  56, 


5H. 


60.  P/7 '       °2- 

Fig.  58  a  62.  —  Nouveau-ne  attaint  de  double  malformation  auriculaire. 
Fig.  58.  —  Le  sujet  vu  de  face. 
Fig.  5'J.  —  Oreille  droite  vue  de  face.  Deux  petites  saillies  molles   en   avant  du 

conduit  audilif.  Pavilion  plisse".  Anthe'lix  meconnaissable. 
Fig.  60.  —  Oreille  droite  vue  de  profil. 
Fig.  61.  — •  Oreille  gauche  vue  de  face.  Anneau  demi-circulaire  mou  repre"sentant 

le  lobule,  encerclant  une  saillie  molle  analogue  aux  deux  saillies  du  eote  oppose. 
Fig.  62.  —  Oreille  gauche  vue  de  profil. 


59  et  60)  et  les  oreilles  du  sujet  de  Morestin1  accentuent 
encore  le  passage  vers  Toreille  normale. 

La  peau  voisine  ne  presente  habituellement  aucune 
alteration ;  les  cheveux  s'arr&tent  comme  normalement, 
et  la  large  place  depourvue  de  cheveux ,  qui  repond 
a  la  face  interne  et  posterieure  du  pavilion  et  est 
masquee  par  lui,  apparait  a  decouvert,  ce  qui  fait  que 


MORESTIN,  Archives  generates  de  medecine,  1905. 
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le  rudiment  de  1'oreille  semble  deplace  en  avant ; 
mais  ce  n'est  la  qu'une  apparence ;  1'implantation  du 
rudiment  auriculaire  se  fait  a  sa  place  normale,  selon 
la  loi  qui  veut  que  dans  les  anomalies  la  forme  des 
parties  seule  est  modifiee ,  mais  non  leurs  rapports 
reciproques. 

Bien  demonstratif  est,  a  ce  point  de  vue,  un  sujet 
dont  M.  Moutard-Martin  a  parle  a  la  Societe  des  hopi- 
taux  a  propos  de  notre  communication ;  nous  avons  pu 


Fig.  63.  —  Atrophie  de  1'oreille  gauche.  Pavilion  rabattu  en  has 
et  comme  resserre  sur  lui-meme. 


1'examiner  a  loisir,  grace  a  Fentremise  bienveillante  de 
M.  Moutard-Martin.  Ge  jeune  homme  a  1'oreille  gauche 
reduite  a  un  moignon  saillant  (fig.  63) ,  cartilagineux 
dans  sa  partie  superieure  qui  represente  la  conque,  mou 
dans  sa  partie  inferieure  qui  represente  le  lobule;  la 
conque  est  comme  rabattue  en  bas  et  ramassee  sur 
elle-meme ,  de  telle  sorte  que  1'helix  se  reduit  a  un 
etroit  anneau  cartilagineux  limitant  un  orifice  lineaire 
vertical  a  la  partie  inferieure  et  externe  du  moignon. 
On  peut  ecarter  les  levres  de  cet  orifice;  on  voit  alors 
qu'il  se  continue  avec  un  canal  circulaire  de  deux  ou 
trois  millimetres  de  diametre ;  un  stylet  penetre  dans  ce 
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canal  a  une  profondeur  de  dix-huit  millimetres.  Assez 
souvent  le  sujet,  en  pressant  entre  les  deux  doigts  son 
moignon  auriculaire,  pent  faire  sourdre  par  cet  orifice 
une  substance  blanchatre,  cremeuse.  II  n'existe,  du  cote 
atteint,  aucune  audition  aerienne;  mais  le  bruit  d'une 
montre  appliquee  sur  la  region  mastoidienne  est  per$u. 
La  face  est  symetrique  dans  sa  partie  superieure,  seul 
le  maxillaire  inferieur  est  atrophie  dans  sa  moitie 
gauche;  il  en  resulte  que  la  commissure  buccale 


Fig.  64.  —  Deviation  et  mouvement  de  bascule  du  maxillaire  infdrieur  par  atrophie 
de  sa  branche  montante  gauche,  dans  un  cas  d'atrophie  de  1'oreille  gauche  (meme 
sujet  que  fig.  63). 

gauche  est  legerement  remontee ,  le  menton  est  devie  a 
gauche.  L'arcade  dentaire  inferieure  a  subi  une  sorte  de 
mouvement  de  bascule,  de  telle  sorte  que  Finterstice 
qui  separe  les  deux  incisives  medianes  inferieures,  au 
lieu  d'etre  vertical,  est  oblique  de  haut  en  bas  et  de 
droite  a  gauche,  et  qu'au  lieu  d'etre  median  il  repond 
au  milieu  du  bord  inferieur  de  1'incisive  mediane  supe- 
rieure droite ;  quand  les  arcades  dentaires  sont  rappro- 
chees,  la  canine  gauche  inferieure,  au  lieu  de  s'engager 
dans  Tinterstice  qui  separe  1'incisive  laterale  gauche  de 
la  canine  voisine ,  repond  a  1'interstice  de  1'incisive 
laterale  et  de  1'incisive  mediane  (fig.  64). 

Dans  le  cas  de  Leopold  Levi  et  Henri  de  Rothschild 
(fig.  65),  la  conque  etait  au  contraire  comme  rabattue 
en  avant  ,  son  bord  libre  etant  soude  aux  segments 
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de  la  joue,  et  la  face  postero- interne  de  la  conque 
etant  devenue  externe.  Le  schema  de  la  figure  66 
montre  Fhomologie  des  parties ,  d'apres  Fetude  de 
Bonnier. 

Les    malformations    des    parties    profondes     accom- 
pagnent  presque  constamment  Fatrophie  du  pavilion. 


66. 

Fig.  65.  —  Malformation  conge"nitale  de  1'oreille  gauche  (cas  de  L.  Levi  et 
H.  de  Rothschild).  Le  pavilion  est  comme  rabattu  en  avant  et  adherent  k  la  joue. 

Fig.  66.  —  Detail  de  1'oreille  du  sujet  de  la  figure  65 ,  avec  les  homologies 
entre  ses  diverses  parties  et  celle  de  1'oreille  normale  (d'apres  Pierre  Bonnier). 
1.  Lobule.  —  2.  Pointe  de  1'helix,  marquee  par  une  touffe  de  poils.  —  3.  Cartilage 
de  la  conque.  —  4.  Cartilage  du  conduit.  —  5.  Fossette  du  conduit  osseux.  — 
6.  Mastoide. 

On  voit  combien  le  conduit  cartilagineux  a  616  entraine"  en  avant  du  conduit 
osseux ,  et  combien  le  pavilion  a  ele  rabattu  en  avant  du  conduit  cartilagineux. 


On  peut  deja,  le  plus  souvent,  s'en  rendre  compte  pen- 
dant la  vie.  Dans  les  malformations  legeres,  elles  se 
bornent  a  la  disparition  plus  ou  moins  complete  du 
conduit  auditif  externe ,  remplace  par  une  depression 
borgne  ou,  chez  1'adulte,  on  voit  quelques  poils  raides, 
semblables  a  ceux  du  conduit  normal;  Tapophyse  mas- 
toide  est  peu  saillante ,  il  n'y  a  pas  d'asymetrie  faciale 
(Launois,  obs.  I). 

Dans  les  cas  plus  accentues ,  le   squelette  est  assez 
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modifle  pour  qu'une  asymetrie  faciale  tres  accentuee  en 
resulte.  Chez  le  nouveau-ne,  que  j'ai  fait  representer 
a  la  figure  58,  on  note  tres  nettement,  du  cote  malade, 
un  meplat  du  maxillaire  inferieur,  remplacant  la  courbe 
arrondie  que  decrit  cet  os  du  cote  sain.  Le  maxillaire 
superieur  participe  parfois  a  Fatrophie ;  parfois  meme 
le  palais  osseux  et  Farcade  dentaire  superieure  sont 


Fig.  67.  —  Temporal  de  1'enfant  atteint  d'agenesie  auriculaire  repre"sente"  fig.  54.  Le 
conduit  auditif  externe  n'existe  pas ;  1'orifice  de  ce  conduit  est  repre'sente'  par  une 
simple  fissure  verticale  sans  profondeur.  Toute  la  portion  tympanale  du  temporal 
a  disparu,  1'apophyse  mastoide  et  1'apophyse  zygomatique  sont  venues  au  contact 
1'une  de  1'autre. 


atrophies  (Launois,  obs.  II);  1'apophyse  zygomatique 
peut  etre  amoindrie ,  et  le  globe  oculaire  diminue  de 
volume  (Launois,  obs.  III). 

Enfin  Fexamen  du  pharynx  par  la  rhinoscopie  pos- 
terieure  peut  montrer  1'absence  de  1'orifice  tubaire  de 
la  trompe  d'Eustache  (Launois,  obs.  II). 

Dans  un  certain  nombre  de  cas,  ces  investigations 
ont  pu  etre  completees  par  1'examen  necropsique.  C'est 
ce  que  nous  avons  pu  faire  pour  les  deux  nouveau-nes 
que  nous  avons  observes;  en  particulier,  chez  1'enfant 
de  1'hopital  Trousseau  dont  je  vous  ai  parle  ci-dessus, 
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(fig.  54),  a  1'examen  necropsique,  on  constata  F absence 
de  conduit  auditif  osseux  et  cartilagineux.  Le  temporal, 
depouille  des  parties  molles  ,  est  represente  a  la 
figure  67.  On  voit  que  la  racine  de  I'apophyse  zygo- 
matique  est  en  rapport  direct  avec  1'apophyse  mastoide, 
dont  elle  n'est  separee  que  par  une  fente  verticale. 
Toute  la  portion  tympanique  du  temporal  a  disparu;  il 
n'y  a  trace  ni  de  conduit  auditif,  ni  d'anneau  tympanal; 
la  portion  du  temporal  situee  immediatement  au-des- 
sus  de  la  racine  de  1'arcade  zygomatique  est  en  forme 
de  mamelon  arrondi;  il  n'y  a  pas  trace  de  surface  arti- 
culaire  pour  le  condyle  du  maxillaire.  Celui-ci,  a  la  dis- 
section, a  ete  trouve  libre  au  milieu  des  parties  molles, 
ayant  conserve  a  peu  pres  sa  forme  normale ,  et  plonge 
au  milieu  d'un  tissu  celluleux  tres  charge  de  graisse 
entre  les  muscles  masseters  et  pterygoidiens ;  il  etait 
devie  fortement  en  dedans  de  sa  position  normale  ei 
sans  rapport  direct  avec  le  crane. 

A  1'interieur  du  crane ,  le  rocher  avait  sa  conforma- 
tion normale ;  le  nerf  auditif  penetrait  comme  norma- 
lement  dans  le  canal  auditif  interne,  mais  il  etait  moi- 
tie  moins  volumineux  que  son  congenere  du  cote 
oppose.  Tramond  a  pratique  pour  nous ,  avec  son 
habilete  bien  connue,  des  coupes  du  rocher  qui  per- 
mettent  de  se  rendre  compte  de  sa  conformation  inte- 
rieure.  L'oreillette  interne  (limagon  et  canaux  semi-cir- 
culaires)  a  sa  conformation  normale.  II  n'en  est  pas  de 
meme  de  1'oreille  moyenne.  La  caisse  est  retrecie,  apla- 
tie ,  et  reduite  a  une  fissure  etroite ,  dirigee  de  haut  en 
bas,  d'arriere  en  avant  et  de  dehors  en  dedans,  se  con- 
tinuant en  avant,  en  dedans  et  en  bas  avec  la  trompe 
cartilagineuse  qui  existe  bien  conformee  et  communi- 
quant  en  haut  avec  des  cellules  mastoidiennes  peu  deve- 
loppees. 

Dans  la  cavite  de  la  caisse,  la  chame  des  osselets 
etait  reduite  a  1'etrier  bien  developpe  ,  a  Fos  lenticu- 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  \  0 
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laire,  et  a  une  aiguille  osseuse  prolongeant  celui-ci 
et  representant  de  par  ses  connexions  Fextremite  de 
Fapophyse  grele  de  Fenclume.  Le  reste  de  Fenclume 
etait  absent,  ainsi  que  le  marteau.  En  somme,  toute  la 
paroi  externe  de  la  caisse  etles  osselets  adjacents  avaient 
disparu  avec  Foreille  externe,  tandis  que  la  paroi  interne 
avec  Fetrier  avait  conserve  sa  disposition  habituelle. 

Dans  1'autre  cas  dont  j'ai  pu  faire  1'autopsie  (enfant 
de  Fhopital  Herold),  les  alterations  etaient  moins 
profondes  du  cote  de  Foreille  osseuse.  Le  rocher  etait 
normalement  conforme  exterieurement ;  la  huitieme 
paire  etait  plus  grele  qu'a  droite ;  une  simple  depres- 
sion representait  sur  la  face  externe  du  temporal  la 
place  du  conduit  auditif  externe ;  la  caisse  etait  Lien 
conformee ,  et  les  osselets  au  complet.  En  revanche,  il 
y  avait  une  malformation  concomitante  des  parietaux 
(fig.  68  et  69),  dont  la  coincidence  est  surtout  instruc- 
tive au  point  de  vue  de  la  pathogenic ,  point  que  nous 
devons  maintenant  aborder. 

Afin,  comme  toujours,  de  nous  entourer  de  tous  les 
renseignements ,  voyons  ceux  que  nous  donne  la  tera- 
tologie  comparee.  On  a  signale,  chez  les  animaux,  des 
modifications  importantes  de  1'oreille  externe.  Darwin1 
rapporte,  d'apres  Anderson,  que,  dans  une  portee  de 
lapins,  il  s'en  trouva  par  hasard  un  n'ayant  qu'une  oreille  ; 
il  devint  le  point  de  depart  d'une  race,  laquelle  continua 
a  produire  des  lapins  a  oreille  unique. 

«  Dans  toutes  les  especes  on  observe ,  dit  Gornevin 2, 
1'absence  de  1'une  des  conques  auriculaires  ou  son  arret 
de  developpement ;  ces  anomalies  sont  relativement  fre- 
quentes  chez  le  lapin;  on  les  rencontre  aussi,  quoique 
moins  communement,  sur  le  pore,  le  mouton  et  le  chien. 
A  la  place  de  la  conque,  chez  le  lapin  tout  au  moins 

1  DARWIN,  Variations,  I,  p.  115,  et  II,  p.  68. 

2  CORNEVIN,  Zootechnie  g^nerale,  p.  625. 
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ou  nous  avons  suivi  cette  anomalie ,  est  implantee  une 
touffe  de  polls  aii  centre  de  laquelle  existe  une  petite 
plaque  ombiliquee,  percee  d'une  etroite  ouverture  rem- 
plie  de  cerumen. 

«  L'absence  congenitale  de  deux  conques  auriculaires 
est  plus  rare,  elle  n'est  point  inconnue  cependant.  On 
remarquera  que  dans  une  espece  ce  sont  les  races  ou 
les  oreilles  sont  devenues  longues  et  tombantes1  qui  la 
presententparticulierement.  L/atrophie  des  muscles  auri- 
culaires qui  se  constate  dans  ce  cas  agit  comme  amorce 
pour  la  disparition  complete  d'une  ou  de  deux  oreilles. 

((  Comme  la  plupart  des  anomalies  ,  celles-ci  sont 
transmissibles...  II  existe  une  race  ovine  sans  oreilles, 
elle  est  originaire  de  Chine  et  appelee  yung-ti,  ou  encore 
prolifique.  Les  deux  conques  auriculaires  font  comple- 
tement  defaut,  ce  qui  donne  a  1'animal  un  cachet  par- 
ticulier.  Ce  caractere  est  tres  fixe.  » 

Des  exemplaires  de  la  race  yung-ti  out  ete  amenes  au 
Jardin  d'acclimatation  de  Paris  et  se  sont  multiplies ; 
leurs  descendants  sont  generalement  anotes  comme  eux- 
memes.  On  voit  toutefois ,  chez  quelques  individus ,  la 
conque  reapparaitre  en  totalite  ou  en  partie ,  tantot  d'un 
seul  cote,  tantot  des  deux  cotes. 

Cornevin  ajoute  plus  loin2  : 

((  A  deux  reprises,  nous  avons  ete  informe  de  Texis- 
tence ,  dans  le  centre  et  le  sud-est  de  la  France,  de 
families  cuniculines  anotes...  Tous  ceux  dans  le  clapier 
desquels  un  lapin  sans  oreilles  apparaitra  teratologique- 
ment  pourront  se  creer  une  famille  anote,  en  faisant  de 

la  reproduction  en  consanguinite Cette  race  a-t-elle 

un  interet  economique?  c'est  douteux.  Je  sais  qu'un 
proprietaire  du  departement  de  1'Ardeche ,  qui ,  depuis 
quelques  annees,  possedait  une  famille  de  lapins  sans 


1  Mouton  bergamasquc,  chevre  africaine,  pore  craonnais,  chien  epa- 
g-neul,  lapin  belier  (ou  lope). 

2  CORNEVIN,  Zootechnie  sp^ciale.  Les  petils  mammiferes. 
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oreilles,  vient  d'y  renoncer,  donnant  pour  raison  qu'il 
ne  pouvait  arriver  facilement  a  capturer  ses  eleves  quand 
besoin  etait.  En  effet ,  les  oreilles  sont  les  organes  par 
lesquels  on  saisit  habituellement  les  lapins.  »  Telle  est 
la  seule  raison  pour  laquelle  il  n'existe  pas  de  race  bien 
etablie  de  lapins  sans  oreilles. 

Pour  le  mouton,  cette  raison  n'existe  pas;  aussi  la 
race  ovine  anote  est-elle  bien  fixee,  comme  nous  1'avons 
vu  plus  haul. 

Chez  rhomme,  observe-t-on  de  m£me  1'heredite  de 
1'agenesie  auriculaire?  Dans  aucun  des  cas  auxquels  j'ai 
fait  allusion  plus  haut  elle  n'est  rapportee.  Je  dois  tou- 
tefois  citer  F  observation  de  Paget;  elle  est  interessante 
en  ce  qu'elle  rnontre  la  transmission  dans  une  meme 
famille  d'une  fistule  branchiale  et  d'une  iistule  auricu- 
laire :  un  des  membres  de  cette  famille  avait  des  oreilles 
rudimentaires ;  1'histoire  est  fidelement  rapportee  par  un 
des  membres  de  la  famille ,  qui  etait  medecin.  Ge  con- 
frere portait  une  fistule  branchiale  profonde  et  secre- 
tante  situee  au  milieu  du  bord  anterieur  du  sterno-clei- 
do-mastoidien  gauche.  Son  pere  avait  une  fistule  sem- 
blable,  ainsi  qu'une  de  ses  soeurs.  De  ses  huit  enfants, 
quatre  avaient  une  fistule  branchiale  ;  chez  deux  elle 
siegeait  a  gauche  seulement ;  les  deux  autres  en  avaient 
egalement  une  placee  symetriquement  au  cote  oppose. 
En  outre ,  cet  homme ,  sa  soeur  et  cinq  de  ses  enfants 
portaient  une  fistule  semblable  a  la  partie  superieure  et 
anterieure  de  1'helix  de  1'une  des  deux  oreilles ;  le  con- 
frere etait  dur  d'oreille  du  cote  droit;  son  pere,  qui 
portait  seulement  une  fistule  cervicale,  etait  sourd  d'une 
oreille;  sa  sceur  usait  d'un  cornet  acoustique;  sa  fille 
ainee,  qui  avait  deux  fistules  auriculaires,  etait  un  peu 
sourde,  surtout  par  les  temps  froids;  son  plus  jeune 
fils,  qui  avait  des  fistules  cervicales,  mais  pas  de  fistules 
auriculaires,  etait  tout  a  fait  sourd.  Enfin  ,  ce  qui  nous 
interesse  particulierement ,  un  frere  du  confrere  avait 
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des  oreilles  tout  a  fait  rudimentaires  et  etait  absolu- 
ment  sourd.  Paget  cite  deux  autres  families  avec  fistules 
auriculaires. 

Soulignons  ces  rapports  entre  les  fistules  cervicales 
et  les  malformations  de  Toreille;  on  a  vu  parfois,  autour 
de  Torifice  des  fistules  cervicales  branchiales  congeni- 
tales,  des  bourgeons  cartilagineux  former  un  rudiment 
de  pavilion ;  on  en  a  m£me  vu  au  niveau  de  Tarticula- 
tion  sterno-claviculaire.  II  s'agit  surement,  dans  ce  cas, 
de  formations  analogues  aux  oreilles ,  developpees 
autour  de  Torifice  cutane  d'une  des  fentes  branchiales 
inferieures  comme  Toreille  autour  de  Torifice  cutane  de 
la  fente  branchiale  superieure1.  Si  on  veut  considerer 
ces  formations  comme  ataviques ,  il  faut  remonter  bien 
haut  dans  Techelle  des  etres ! 

Launois  s'est  attache  a  demontrer  que  les  agene- 
sies  du  pavilion  de  Toreille  sont  en  rapport  avec  un 
trouble  de  developpement,  non  seulement  de  la  pre- 
miere fente  branchiale,  mais  de  tout  le  metamere  auquel 
elle  appartient ;  c'est  pourquoi  non  seulement  le  conduit 
auditif  externe,  la  caisse  et  la  trompe  participent  au 
processus  atrophique,  mais  aussi  le  maxillaire  superieur, 
qui  n'appartient  pas  au  premier  arc  branchial  puisqu'il 
est  un  os  de  revetement,  mais  qui  offre  cependant  avec 
le  systeme  branchial  d'etroits  rapports  embryologiques, 
puisqu'il  appartient  au  meme  metamere.  Cette  consta- 
tation  n'est  pas  contestable.  Le  cas  de  Paget  montre 
que  ce  trouble  de  developpement  est  parfois  primitif, 
inne,  hereditairement  transmissible.  II  n'en  est  pas  tou- 
jours  ainsi  ;  il  semble  que  le  plus  souvent  ce  trouble 
de  developpement  est  accidentel  et  du  a  une  perturba- 
tion intra-uterine;  on  comprend  qu'il  ne  soit  pas  alors 
transmissible.  Chez  Tenfant  que  j'ai  observe  a  1'hopi- 


1  Un    cas   de    ce    genre    a    ete    recemment  presente    ]>ar   Variot  et 
Eschbach,  a  la  Soc.  de  pediatrie  (dec.  1905). 
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tal  Herold,  1'atrophie  de  Toreille  gauche,  reduite  a  son 
lobule  ,  s'accompagnait  d'un  plissement  irregulier  de 
Toreille  droite,  sans  alteration  du  conduit  auditif  externe 
de  ce  cote.  En  outre,  la  voute  cranienne  etait  comme 
plissee  au  niveau  de  Tangle  du  parietal,  surtout  a  gauche, 


Fig.  68  et  69.  —  Crane  de  1'enfant  atteint  de  malformations  auriculaires  doubles 
repre"sente"es  fig.  57  a  62. 

Fig.  68.  —  Crane  vu  d'en  haut. 
Fig.   69.   —   Crane   vu   d'en   arriere. 

Fontanelle  supple"mentaire  cle  siege  anormal ;  double  sillori  PA  et  PB  sur  le  parietal 
gauche;  pli  en  saillie  S  entre  les  deux  sillons;  sillon  moins  accuse  CA  sur  le 
paridtal  droit,  dans  le  prolongement  de  PA. 


et  la  partie  la  plus  interne  de  ce  pli  en  saillie  etait  res- 
tee  membraneuse  (fig.  68  et  69).  La  mere  avait  eu 
anterieurement  huit  enfants  bien  conformes.  Deux  ans 
avant  la  naissance  de  notre  sujet,  elle  avait  fait  une 
fausse  couche  de  trois  mois  et  demi ,  compliquee  de 
retention  des  membranes  et  de  debut  d'infection ;  elle 
avait  subi  un  curettage;  elle  avait  eu,  depuis  lors,  des 
pertes  de  sang  continuelles ;  la  grossesse  fut  anormale 
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par  des  douleurs  abdominales  des  le  debut  de  la  gros- 
sesse  et  un  developpement  exagere  du  ventre  ;  une 
grande  quantite  d'eau  fut  expulsee  lors  de  Faccouche- 
ment;  Fenfant  naquit  avec  la  Idle  totalement  renversee 
sur  Fepaule  gauche ,  et  Femboitement  reciproque  de 
Fepaule  et  de  la  depression  faciale  etait  parfait. 

En  relatant  ce  fait  a  la  Societe  medicale  des  hopi- 
taux1,  j'ajoutai  :  «  L'hydramnios  doit  etre  considere 
comme  le  temoignage  d'une  alteration  de  ramnios  ayant 
pu,  a  un  moment  donne,  compromettre  le  developpe- 
ment de  Fextremite  cephalique  du  foetus  et  en  compri- 
mer  les  differentes  parties  les  unes  sur  les  autres. 
L/epaule  gauche  a  comprime  la  partie  voisine  de  la 
face,  a  repousse  en  avant  les  bourgeons  dont  la  coales- 
cence doit  former  1'oreille  externe  ,  et  a  entrave  leur 
developpement.  Le  pli  que  presente  la  voute  cranienne 
est  du  egalement  a  la  meme  compression  amniotique 
au  moment  ou  le  crane  etait  encore  membraneux ,  et 
1'ossification  s'est  trouvee  genee  au  point  saillant  de 
ce  pli,  d'ou  1'origine  de  la  fontanelle  supplementaire. 
L'oreille  externe  droite  ,  quoique  moins  genee  que  la 
gauche,  a  egalement  ete  plissee  sur  elle-meme  par  la 
compression  et  s'est  par  suite  developpee  d'une  maniere 
incorrecte.  En  resume ,  la  coincidence  de  toutes  ces 
malformations  s'explique  par  ce  fait  qu'elles  sont  dues 
a  une  meme  cause  primordiale,  une  alteration  de  1'am- 
riios.  Quant  a  la  cause  meme  de  cette  alteration ,  il 
faut,  croyons-nous,  tenir  compte  de  Fendometrite  hemor- 
ragique  de  la  mere ,  F alteration  de  la  caduque  mater- 
nelle  ayant  sans  doute  retenti  sur  les  enveloppes  foetales 
en  contact  intime  avec  elle.  » 

II  faut  done  faire  rentrer  certaines  de  ces  malforma- 
tions auriculaires  dans  le  groupe  des  malformations 


1  APERT,  Atrophie  congenitule  du  pavilion  dc  Toreille  pauche,  asy- 
mdtrie  faciale  (Soc.  med.  des  hopitaux,  30  Janvier  1903). 


ib2  ANOMALIES  OCULAIRES 

plastiques;  parfois,  commme  dans  le  cas  ci-dessus,  c'est 
1'oligamnios  par  alteration  des  enveloppes  qui  est  a 
1'origine  de  la  compression;  c'est,  pensons-nous,  le  cas 
le  plus  frequent.  La  compression  intra-uterine  peut  tenir 
toutefois  a  d'autres  causes;  le  cas  public  par  Pekhov  et 
Akimov1  est  tres  curieux  a  ce  point  de  vue  :  il  s'agit 
de  cinq  foetus  humains  nes  d'une  meme  grossesse  quin- 
tuple et  par  consequent  tres  a  Tetroit  dans  1'uterus ; 
chez  le  deuxieme  de  ces  enfants,  1'oreille  droite  etait 
deformee  et  privee  de  conduit  auditif  externe,  tandis 
que  1'oreille  gauche  presentait  deux  petits  appendices 
pedicules.  La  double  malformation  auriculaire  etait  done 
identique,  jusque  dans  ces  details,  a  celle  de  notre  enfant 
de  Herold. 

En  resume,  pour  1'agenesie  auriculaire  comme  pour 
le  bec-de-lievre,  deux  origines  doivent,  selon  les  cas, 
etre  invoquees.  Parfois  il  s'agit  d'une  variation  au  sens 
darwinien  du  mot;  Tanomalie  est  alors  heredo-fami- 
liale.  Parfois  il  s'agit  d'un  accident  de  la  vie  intra- 
uterine,  qui,  dans  le  cas  ou  on  a  pu  en  determiner  la 
nature,  etait  de  Fordre  des  malformations  plastiques, 
quel  que  soit  du  reste  le  mecanisme  de  la  compression 
intra-uterine  (alterations  amniotiques,  grossesses  mul- 
tiples, etc.). 

Anomalies  du  globe  de  1'oeil.  -  -  II  faut  rapprocher 
des  fissures  faciales  certaines  anomalies  oculaires  qui 
parfois  coexistent  avec  elles.  Quand  une  bride  amnio- 
tique  sectionne  largement  la  face ,  en  penetrant  pro- 
fondement  dans  un  des  sillons  qui  separent  les  bour- 
geons faciaux  primitifs,  elle  s'etend  parfois  jusqu'a 
1'orbite  et  penetre  meme  dans  le  globe  oculaire.  Gette 
fissure  du  globe  porte  le  nom  de  colobome.  De  meme 


1  PEKHOV  et  AKIMOV,  Un  cas  de  grossesse  quintuple  (Semaine  medi- 
cate, 1905,  p.  152). 
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que  la  fissure  faciale  n'est  que  la  persistance  d'un  sillon 
embryonnaire  normal ,  de  meme  ce  colobome  n'est  que 
la  persistance  de  la  fente  qui  existe  normalement  a  la 
partie  inferieure  de  la  vesicule  oculaire  de  1'embryon. 
Toutes  les  causes  susceptibles  de  donner  accidentelle- 
ment  un  bec-de-lievre  ou  une  gueule-de-loup  sont  ega- 
lenient  susceptibles  de  causer  des  colobomes;  c'est  uni- 
quement  affaire  de  localisation. 

De  meme  qu'a  cote  des  fissures  faciales  accidentelles 
il  existe  des  becs-de-lievre  innes,  familiaux  et  heredi- 
taires ,  de  meme  a  cote  des  colobomes  accidentels ,  dus 
a  des  brides ,  a  des  compressions ,  a  des  causes  meca- 
niques  ou  inflammatoires  quelconques,  il  existe  des  colo- 
bomes innes,  familiaux  et  hereditaires,  qui  sont  aujour- 
d'hui  tres  bien  connus.  Pfluger,  Pfanmuller,  de  Wecker, 
en  ont  rapporte  des  observations  concernant  plusieurs 
membres  d'une  meme  famille;  Weyert  a  note  dix  colo- 
bomes en  trois  generations;  mais  le  fait  le  plus  curieux, 
quoique  ne  concernant  pas  1'espece  humaine ,  est  celui 
de  Van  Hippel ,  qui .  dans  la  descendance  d'un  lapin 
colobomateux,  a  recueilli  vingt-huit  yeux  colobomateux 
sur  cinquante-six  animaux  ,  et  a  examine  ces  yeux  his- 
tologiquement ,  tant  chez  des  nouveau-nes  a  tenne  que 
chez  des  foetus  a  differents  stades  de  la  vie  intra- ute- 
rine. A  partir  du  treizieme  jour  de  la  gestation,  le  colo- 
bome est  caracterise  par  la  persistance  de  la  fente  ocu- 
laire, qui,  chez  le  lapin,  a  normalement  disparu  a  cette 
£poque;  le  rapprochement  des  bords  de  la  fente  est 
empeche  par  une  mince  travee  de  tissu  mesodermique 
composee  de  quelques  cellules  et  de  vaisseaux.  Gette  tra- 
vee augrnente  rapidement  de  volume  :  apres  le  quinzieme 
jour,  c'est  une  bandelette  solide.  Les  elements  de  la 
vesicule  oculaire ,  notamment  au  voisinage  de  la  fente , 
sont  normaux  ;  les  kariokineses  y  sont  aussi  nombreuses 
qu'ailleurs;  il  n'y  existe  jamais  trace  d'un  processus 
inflammatoire  ou  degeneratif  quelconque.  II  s'agit  done 
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bien  (Tune  conformation  particuliere,  et  nullement  d'un 
processus  pathologique ;  cette  conformation  entraine  par- 
fois  des  consequences  secondaires  importantes :  le  deve- 
loppement  du  corps  vitre  et  celui  de  la  retine  se  trouvent 
plus  ou  moins  genes;  le  corps  vitre  peut  rester  plus 
petit  que  normalement ;  la  retine  demeure  plus  ou  moins 
plissee.  Le  colobome  se  complique  alors  de  microphtal- 
mie,  association  frequente,  et  dont  les  constatations 
presque  experimentales  de  Van  Hippel  nous  donnent 
1'explication. 

Chose  plus  curieuse  encore,  le  colobome  familial  est 
devenu  un  caractere  de  race  completement  fixe  chez 
une  race  galline,  la  poule  de  Gochinchine.  Le  colobome 
du  corps  ciliaire ,  normal  chez  elle ,  est  du  egalement  a 
ce  que  les  bords  de  la  vesicule  oculaire  rencontrent  une 
anse  vasculaire  toujours  existante  et  faisant  obstacle  a 
la  reunion  des  levres  de  la  fente  foe  tale. 

Du  reste,  chez  les  poissons  osseux,  un  organe  cons- 
tant de  1'ceil,  le  repli  falciforme,  n'est  autre  qu'un  repli 
mesodermique  occupant  la  fente  foetale  persistante.  Le 
colobome  oculaire  fait  done,  en  realite,  partie  de  T orga- 
nisation normale  de  tout  un  sous-ordre  de  vertebres. 
On  ne  manquera  pas,  a  cette  constatation ,  d'invoquer 
Fatavisme  pour  expliquer  les  colobomes  familiaux  de 
rhomme.  Malheureusement  les  poissons  osseux  ne  font 
pas  partie  de  la  lignee  ascendante  humaine;  les  pois- 
sons auxquels  elle  se  rattache  sont  les  selaciens,  et 
ceux-ci,  ni  aucun  autre  echelon  de  la  lignee,  ne  pos- 
sedent  de  repli  falciforme.  Si  done  il  survient  chez 
Thomme  des  conformations  anormales,  homologues  de 
conformations  normales  des  poissons  osseux,  ce  n'est 
nullement  par  reviviscence  d'un  etat  anterieur ,  mais 
seulement  parce  que  des  influences  analogues  ont  agi 
de  la  m£me  fac.on  chez  les  poissons  osseux  et  chez  cer- 
tains embryons  humains  sur  des  organes  ayant  entre 
eux  des  ressemblances  de  forme,  dues  a  une  meme  ori- 
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gine   primitive,    et  ont   modifie    ces   organes  dans  des 
sens  identiques. 

II  existe,  du  reste,  d'autres  conformations  vicieuses 
de  1'oeil  a  repartition  familiale.  L'absence  de  1'iris, 
ou  irideremie  y  ou  aniridie,  est  souvent  hereditaire. 
Galezowski  cite  une  famille  ou  elle  se  transmit  pen- 
dant trois  generations  successives  en  frappant  trente 
et  une  personnes.  Herbert  Page  a  vu  une  famille  ou 
coexistaient  sur  plusieurs  membres  1'aniridie ,  le  nys- 
tagmus et  la  microphtalmie.  Souvent  1'aniridie  familiale 
se  rencontre  chez  les  enfants  du  m£me  sexe,  1'autre  sexe 
etant  epargne ;  mais  c'est  tantot  les  filles  et  tantot  les 
garc,ons,  indistinctement.  Schroeter  cite  une  femme  qui 
a  transmis  son  anomalie  a  sa  fille,  et  pas  a  son  fils. 
Henzchel  1'a  observee  sur  trois  sceurs,  Felser  sur  deux 
soeurs  ,  Stephenson  sur  deux  freres ,  le  troisieme  etant 
normal.  Lang  cite  une  mere  et  deux  de  ses  fils;  Denig, 
une  mere  et  ses  trois  enfants ;  Mohr  a  etudie  une  femme 
atteinte  d'aniridie  complete  et  ses  deux  fils ,  dont  les 
yeux  n'etaient  que  partiellement  prives  d'iris;  Gutbier 
a  vu  la  maladie  frapper  dans  une  me'me  famille  dix  per- 
sonnes reparties  en  quatre  generations  successives.  On 
note  parfois  une  accentuation  de  1'anomalie  a  mesure 
qu'elle  se  perpetue,  une  mere  n'ayant  qu'une  aniridie 
partielle  et  transmettant  a  ses  enfants  une  aniridie  totale. 
On  voit  parfois  1'aniridie  et  le  colobome  coexistef,  et 
de  Breck  a  vu  1'association  persister  pendant  trois  gene- 
rations. Tockuss,  Rindfleisch,  Bock,  Bach  ont  vu  Fani- 
ridie  partielle  d'un  cote  coexister  avec  le  colobome  de 
1'ceil  oppose.  Dans  le  cas  de  Tockuss ,  la  mere  et  le 
grand-pere  du  malade  etaient  egalement  atteints  d'ani- 
ridie, mais  sans  colobome.  II  y  a  done,  entre  ces  deux 
malformations  familiales,  une  affinite  certaine. 

La  transmission  hereditaire  de  dispositions  particu- 
lieres  de  la  coloration  irienne  s'observe  frequemment, 
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soit  qu'il  s'agisse  de  secteurs  iriens  clairs  dans  un  iris 
fonce,  soit  qu'il  s'agisse  de  raies  foncees  sur  un  fond 
clair,  raies  susceptibles  de  former  des  lettres  et  des 
chiffres,  transmis  parfois  identiquement  aux  descen- 
dants. 

Hereditaire  est  encore  la  conformation  vicieuse  appe- 
lee  epicanthus.  L/ epicanthus  est  un  repli  cutane  recou- 
vrant  Tangle  interne  de  1'oeil  ;  c'est  une  disposition 
le  plus  souvent  familiale  ;  Manz  Fa  vue  chez  cinq  soeurs. 
II  s'associe  souvent  au  ptosis  familial.  Steinheim  a  vu 
cette  association  chez  deux  sceurs  et  chez  leur  pere  ;  le 
bisaieul  avait  porte  la  meme  anomalie,  ainsi  qu'une 
autre  de  ses  cinq  enfants  •  de  nombreux  descendants 
de  ceux-ci  portaient  egalement  la  meme  conformation 
vicieuse. 

Le  ptosis  congenital  est  une  conformation  souvent 
familiale.  Dans  1'observation  de  Gourfein,  la  grand'- 
mere  paternelle ,  le  pere  et  ses  quatre  gardens  etaient 
atteints,  tandis  que  ses  deux  filles  etaient  complete- 
ment  indemnes.  Dans  le  cas  de  Lewford,  Vossius, 
Gueude,  Schiller,  les  males  etaient  seuls  atteints  : 
mais  les  deux  sexes  participaient  a  la  malformation 
dans  les  cas  de  Henck,  Rampoli,  Hirschberg,  Vignes. 

II  importe  du  reste  de  faire,  pour  les  ptosis  familiaux, 
des  distinctions  importantes.  Dans  un  certain  nombre 
de  cas,  il  s'agit  simplement  d'une  conformation  vicieuse 
des  teguments  de  la  region  ;  ainsi  quand  Taffection 
coexiste  avec  1'epicanthus,  on  peut  dire  qu'il  s'agit 
d'une  simple  extension  de  celui-ci  a  la  paupiere  supe- 
rieure  (Fuchs)  ;  dans  d'autres  cas,  la  chute  de  la  pau- 
piere est  liee  a  une  disposition  anormale  des  muscles 
de  la  region  ;  on  constate  parfois  Fabsence  du  muscle 
releveur  de  la  paupiere  superieure,  qui  a  completement 
disparu  (Steinheim)  ou  qui  est  represente  par  un  fais- 
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ceau  conjonctif  ou  Ton  trouve  a  peine  quelques  fibres 
striees  (Gueude)  ;  cette  variete  de  ptosis  est  parfois 
associee  a  la  lagophtalmie  (impossibilite  de  clore  1'ceil), 
du  fait  de  1'agenesie  concomitante  du  muscle  orbicu- 
laire  palpebral  ;  d'autres  fois  le  muscle  est  conserve, 
mais  s'insere  vicieusement ;  son  tendon  et  son  corps 
musculaire  se  confondent  plus  ou  moins  avec  ceux  du 
droit  superieur,  ou  encore  le  tendon,  au  lieu  de  s'inserer 
sur  le  cartilage  tarse ,  se  perd  dans  le  tissu  graisseux 
de  la  region  sourciliere  (Olbers  et  Vrisberg)  ;  enfin, 
dans  un  certain  nombre  de  cas,  Tagenesie  porte  sur  le 
noyau  bulbaire  du  muscle  releveur  dont  les  cellules 
ont  disparu  ou  sont  reduites  a  quelques  elements  de 
taille  minime.  Mais  nous  abordons  deja,  avec  cette 
variete  de  ptosis,  Fetude  des  agenesies  partielles  fami- 
liales  des  centres  nerveux,  sur  laquelle  nous  aurons  a 
revenir  ulterieurement,  et  dont  nous  verrons  les  rapports 
avec  les  amyotrophies  familiales  et  les  poliomyelites  et 
polioencephalites  familiales. 


GHAPITRE  VIII 

LES  MONSTRUOSSTES  CRANIO- VERTEBRALES 

ANENCEPHALIE, 
CYCLOPIE  ET  SPINA   BIFIDA 


SOMMAIUE.  —  Chez  les  anencephales,  1'integrite  des  nerfs  contraste  avec 
Tabsence  de  centres  nerveux ;  comme  les  premiers  sont  issus  des 
seconds,  il  faut  admettre  que  ces  derniers  ont  existe,  ont  emis  les 
cordons  nerveux,  puis  ont  ete  la  proie  d'un  processus  destructif. 
II  est  demontre  que  ce  processus  est  une  meningite  foetale. 

L'exencephalie  simple  peut,  au  contraire,  etre  une  conformation 
heredo-familiale.  Races  animales  exencephales. 

La  cyclocephalie  est  due  a  une  disposition  anormale  des  centres  ner- 
veux remontant  aux  tout  premiers  jours  du  developpement;  la  gout- 
tiere  medullaire  primitive  ne  se  forme  pas  dans  sa  partie  ant^- 
rieure,  et  les  centres  nerveux  encephaliques  naissent  aux  depens  de 
Tectodernie  par  differenciation  diffuse;  processus  epibolique  secon- 
daire;  anomalies  du  bourgeonnement  optique  central;  anomalies 
secondaires  du  bourgeonnement  optique  cutane;  cyclopie. 

Le  spina  bifida  est  le  resultat  d'un  processus  identique,  mais  si^geant 
a  la  partie  posterieure  de  Tembryon. 

Fausses  cyclocephalies  par  actions  mecaniques  sur  1'extremite  ante- 
rieure,  primitivement  normale,  de  1'embryon. 


Anenc6phalie.  —  Nous  n'avons  jusqu'a  present  con- 
sidere  que  des  anomalies  ;  je  voudrais  vous  montrer 
que  les  memes  considerations  s'appliquent  aux  malfor- 
mations plus  graves,  auxquelles  E.Geoffroy  Saint-Hilaire 
reservait  le  monde  des  monstruosites.  Parmi  celles-ci, 
celles  qui  portent  sur  l'extremite  cephalique  sont  aujour- 
dliuiparfaitement  etudiees,  dumoins  dans  les  deux  grands 


ANENCEPHALIE  159 

types  les  plus  communs  :  Y anencephalie  et  la  cyclopie. 
Ges  monstruosites  ne  permettent  pas,  il  est  vrai,  sauf 
dans  les  cas  tres  attenues,  la  vie  en  dehors  de  la  cavite 
uterine  :  elles  n'ont  done  pas  d'interet  immediat  pour 
le  medecin  ;  mais  leur  etude  est  pleine  d'enseignement 
au  point  de  vue  de  la  morphologic  generale  et  des  con- 
ditions de  formation  de  notre  organisme.  Elles  ont,  en 
outre,  des  rapports  intimes  avec  les  malformations  du 
canal  rachidien,  ofTrant  celles-la  un  interet  pratique 
immediat.  Nous  verrons,  en  effet,  que  le  spina  bifida 
releve,  d'apres  Rabaud .  du  meme  processus  que  la 
cyclopie,  avec  cette  seule  difference  qu'il  frappe  la 
moelle,  au  lieu  de  frapper  le  cerveau  anterieur.  Ges  rai- 
sons  rrTengagent  a  consacrer  un  chapitre  a  Fanence- 
phalie,  a  la  cyclopie  et  au  spina  bifida. 

Je  puis  vous  montrer  (fig.  70  et  71)  un  sujet  qui 
realise  une  anencephalie  tout  a  fait  typique.  Le  carac- 
tere  primordial  est  Fabsence  de  centres  nerveux  ence- 
phalo-medullaires  ;  la  voute  cranienne  n'existe  pas,  le 
crane  est  largement  ouvert  en  haut  et  en  arriere,  ainsi 
que  le  canal  rachidien  jusqu'a  la  partie  inferieure  de 
la  region  lombaire.  La  base  du  crane  et  la  face  ante- 
rieure  du  canal  rachidien  ainsi  raises  a  nu  forment  une 
surface  recouverte  d'une  membrane  rouge  vif ,  dont  les 
limites  avec  la  peau  saine  des  parties  voisines  est  net- 
tement  tracee.  En  avant,  la  peau  saine  s'arrete  a  peu 
de  distance  au-dessus  des  yeux,  dont  elle  recouvre 
directement  la  face  superieure  ;  la  paroi  osseuse 
superieure  de  Torbite  fait  defaut  ;  lateralement ,  la 
peau  s'arrete  un  peu  au-dessus  des  oreilles ,  qui 
sont  normalement  constitutes  ;  sur  la  nuque  et  le 
dos,  la  membrane  a  la  forme  d'un  coin  a  sommet  infe- 
rieur  descendant  jusqu'a  la  region  lombaire.  Ses  bords 
sont  sureleves ,  saillants  et  indures ;  la  limite  avec  la 
peau  saine  suit  de  chaque  cote  la  ligne  de  faite  de  ces 
saillies  indurees.  Aux  confins  de  cette  ligne  de 


160 


LES  MONSTRUOS1TES  CRANIO-VERTE13RALES 


demarcation,  sur  tout  le  pourtour  crariien  et  jusque 
vers  le  milieu  du  dos,  existe  une  collerette  de  cheveux 
assez  longs. 

Une  fine  membrane,  transparente  et  richement  vascu- 
larisee,  recouvre  les  parties  laissees  a  nu  dans  le  crane 


Fig.  70.  —  Monstre  anencephale,  avec  volumineuse  hernie  ombilicale  conge"nitale. 
La  face  e"talee  sur  le  sommet  du  tronc,  le  cou  a  disparu  du  fait  de  ce  telescopage. 

et  la  gouttiere  rachidienne.  La  base  du  crane  est  moins 
excavee  que  d'habitude ;  les  fosses  cerebrales  moyennes 
sont  remplacees  par  une  surface  vaguement  mamelon- 
nee,  inclinee  d'avant  en  arriere.  En  arriere  et  sur  la 
ligne  mediane,  pres  de  la  jonction  du  crane  avec  le 
canal  rachidien,  existe  une  tumeur  molle,  rouge  et  vas- 
culaire,  qui  a  ete  ecrasee  en  partie  lors  del'expulsion  du 
foetus  et  qui  a  1'aspect  d'un  kyste  vide,  mais  dans  lequel 
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on  peut  encore  distinguer  deux  poches  separees|par  un 
sillon  longitudinal  median  ;  il  n'y  a  pas  trace  de  tissu 
encephalique  dans  cette  tumeur,  c'est  seulement  une 
masse  vasculo-conjonctive.  Dans  la  gouttiere  rachi- 


Fig.  71.  —  Monstre  anencephale,  meme  sujet  que  fig.  68,  vu  de  dos.  Le  crane  et  le 
rachis  sont  largement  ouverts  et  vides  de  centres  nerveux. 


dienne,  elargie  a  la  partie  superieure  comme  si  les 
lames  rachidiennes  avaient  ete  etalees,  la  membrane 
est  moins  vascularisee ,  et  laisse  voir  par  transparence 
la  face  posterieure  des  corps  vertebraux,  et,  a  leur 
surface,  une  serie  de  filaments  longitudinaux  blanc- 
grisatres. 

Vu  de  face  (fig.  70),  le  foetus  presente  le  bizarre  aspect 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  11 
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qu'ont,  plus  ou  moins  marque,  tous  les  monstres  anence- 
phaliens.  II  n'y  a  pas  de  cou  ;  la  peau  passe  directement 
du  menton  au  sternum,  soulevee  seulement  par  un  bour- 
relet  graisseux  ;  la  face  est  comme  etalee  sur  les  epaules 
et  sur  la  partie  superieure  de  la  poitrine  ;  1'absence  de 
front  fait  saillir  les  yeux  a  la  partie  superieure  de  la 
tete  ;  1'aspect  qui  resulte  de  ces  dispositions  a  ete  com- 
pare par  les  Allemands  a  celui  d'une  t£te  de  crapaud, 
d'ou  le  nom  de  Krotenkopf  qu'ils  donnent  a  ces 
monstres1. 

A  cote  de  ces  malformations  enormes  de  1'axe  cephalo- 
rachidien,  le  tronc  et  les  membres  sont  bien  conformes  ; 
notre  sujet  presente  toutefois  une  grosse  hernie  ombi- 
licale.  C'est  la  une  exception.  Les  monstres  de  ce 
genre  (et  il  ne  se  passe  pas  d'annees  ou  il  n'en  naisse 
plusieurs  dans  les  hopitaux  de  Paris)  sont  souvent 
parfaitement  conformes  pour  ce  qui  regarde  les  membres 
et  la  partie  antero-inferieure  du  tronc. 

J'ai  pratique  la  dissection  de  ce  monstre  en  faisant 
d'abord  une  section  mediane  du  sujet  congele.  Une  telle 
coupe  permet  de  se  rendre  compte  de  la  disposition  de 
la  colonne  vertebrale,  disposition  qui  donne  la  clef  de 
certaines  particularites  morphologiques  de  ces  monstres, 


1  De  la  les  racontars  de  femmes  ayant  accouche  d'un  crapaud.  Cer- 
taines histoires  de  femmes  ayant  donn6  naissance  a  des  singes  pro- 
viennent  aussi  sans  doute  de  naissances  d'anencephales.  L'anecdote 
suivante,  racontee  par  Isidore  GeofTroy-Saint-Hilaire,  prouve  que  les 
anciens  Egyptiens  consid6raient  aussi  les  anenc^phales  comme  des 
singes.  L'archeologue  Passalacqua,  explorant  en  ^gypte  la  necropole 
d;IIermopolis,  ou  les  anciens  Egyptiens  out  accumul^  des  milliers  de 
momies  de  singes,  en  rencontra  une  diff^rant  des  autres  par  la  forme 
et  la  taille;  aupres  d'elle  etait  une  figurine  en  terre  cuite  representant 
un  singe  cynocephale,  dont  la  pose  etait  exactement  celle  de  la  momie. 
Etienne  Geoffrey- Saint -Hilaire  fut  charge  de  determiner  a  quelle 
espece  appartenait  cette  momie;  et  son  ^tonnement  fut  grand  quand, 
les  bandelettes  une  fois  enlevees,  apparut  un  foetus  humain  anence- 
phale.  Chose  curieuse,  ce  foetus  portait  a  la  partie  superieure  du  nez 
la  large  ouverture  que  les  embaumeurs  Egyptiens  pratiquaient  &  tous 
les  cadavres  dans  le  but  d'extraire  Tencdphale;  ils  ne  s'etaient  pas 
rendu  compte  que,  sur  ce  sujet,  1'encephale  elait  absent. 
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Fig.  72.  —  Foetus  anence'phale,  congele"  et  sc\6  selon  son  plan  median  (meme  sujet 
que  fig.  70  et  71).  La  voute  osseuse  et  les  teguments  du  crane  sont  absents,  ainsi 
que  les  lames  verte"brales  et  la  peau  qui  les  recouvre,  sauf  a  la  region  sacree. 
La  colonne  cervicale  est  affaisse'e  sur  elle-meme;  la  face  s'est  effondre'e  sur  le 
haut  du  thorax,  le  maxillaire  inf^rieur  est  au-devant  du  sternum;  le  cou  est 
completement  efface.  Hernie  ombilicale  contenant  une  grande  partie  du  foie  et  de 
1'intestin  grele. 
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en  particulier  de  1'absence  de  cou  et  de  Fetalement  de 
la  face.  Sur  la  reproduction  de  cette  coupe  (fig.  72), 
vous  voyez  que  la  colonne  vertebrale  est  dans  sa  partie 
superieure  comme  repliee  sur  elle-m£me,  de  telle  sorte 
que  les  six  dernieres  vertebres  cervicales  viennent  a  la 
rencontre  des  six  ou  sept  premieres  dorsales  ;  le  cou 
n'existe  done  plus,  la  face  repose  directement  sur  la 
partie  anterieure  et  superieure  du  thorax,  la  machoire 
inferieure  chevauche  au-devant  de  la  poignee  sternale, 
ce  qu'on  voit  tres  bien  sur  la  figure  72.  A  part  ce  glisse- 
ment  de  la  face  sur  la  partie  superieure  du  thorax,  la 
coupe  ne  revele  rien  d'anormal;  les  organes  internes 
sont  normaux,  sauf  le  deplacement  du  foie  et  des  anses 
intestinales  dans  la  hernie  ombilicale. 

Une  dissection  plus  complete  du  foetus  montre  que  les 
membres  sont  bien  conformes  ;  os ,  muscles ,  articula- 
tions, tout  est  normal,  et  les  nerfs  eux-memes  ne  pre- 
sentent  rien  de  particulier,  malgre  Tabsence  des  centres 
nerveux  ;  les  nerfs  remontent  jusqu'a  la  colonne  verte- 
brale, et  de  chaque  cote  du  corps  vertebral  se  terminent 
dans  les  ganglions  rachidiens,  dont  la  serie  existe  regu- 
lierement  de  chaque  cote  de  la  colonne  vertebrale.  Par 
leur  extremite  superieure,  ces  ganglions  emettent  des 
filaments  gris&tres  qui  remontent  a  la  face  posterieure 
de  la  serie  des  corps  vertebraux.  Ge  sont  ces  filaments 
que  Ton  voyait  par  transparence  au  niveau  du  rachis 
sur  le  sujet  entier.  Ils  se  perdent  en  s'amincissant 
apres  un  trajet  de  longueur  variable. 

Une  telle  disposition  est  la  regie  chez  les  anence- 
phales  ;  on  se  trouve  done,  chez  eux,  en  presence  de  ce 
paradoxe,  de  sujets  n'ayant  ni  cerveau,  ni  cervelet,  ni 
moelle,  et  dont  les  nerfs  et  les  muscles  sont  dans  un 
etat  d'integrite  parfaite. 

Je  dis  que  cette  disposition  est  paradoxale,  parce  que 
nous  savons  que  les  ganglions  rachidiens  et  les  nerfs 
sont  des  emanations  des  centres  nerveux.  Si  les  centres 
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nerveux  ne  se  sont  pas  formes,  on  ne  comprend  pas 
comment  les  organes  qui  en  sont  issus  peuvent  exister. 
II  faut  admettre  que  les  centres  nerveux  ont  existe, 
mais  qu'ils  ont  subi  des  lesions  destructives  ulterieure- 
ment  a  remission  des  gang-lions  et  des  nerfs  rachidieiis. 
Cette  vue  a  ete  confirmee  par  les  etudes  histologiques 
de  Vaschide  et  Vurpas  et  de  Rabaud.  Ges  auteurs  ont 
eu  a  leur  disposition  des  sujets  atteints  d'anencephalie 
sans  amyelie  :  le  crane  seul  est  ouvert ;  le  trou  occi- 
pital est  ferme,  ainsi  que  le  canal  rachidien  ;  Tence- 
phale  manque,  mais  la  moelle  existe.  Dans  ces  cas,  on 
constate  des  traces  non  douteuses  d'inflammation  menin- 
gitique  sur  les  membranes  qui  revetent  la  partie  res- 
tante  des  centres  nerveux.  Les  vaisseaux  sont  non  seu- 
lement  dilates  ,  proliferes  ;  mais  leur  paroi  est  epaissie , 
le  tissu  conjonctif  environnant  est  prolifere  et  sclerose. 
Ge  processus  meningitique ,  peu  prononce  a  la  partie 
inferieure  de  la  moelle,  s'accuse  a  mesure  que  Ton 
remonte  vers  les  parties  superieures  ;  la  meninge  bour- 
geonne  vers  le  dedans  et  vers  le  dehors  :  vers  le  dedans, 
le  tissu  nerveux  est  de  plus  en  plus  altere  et  atrophie  a 
mesure  qu'on  a  affaire  a  des  coupes  de  niveau  plus  supe- 
rieur.  Finalement  il  disparait,  remplace  par  du  tissu 
conjonctivo-vasculaire  ;  vers  le  dehors,  les  bourgeons 
inflammatoires  atteignent  la  dure-mere,  qui  se  trouve  des 
lors  participer  au  processus.  D'apres  Rabaud,  c'est  1'in- 
flammation  de  la  dure-mere  qui  commande  1'atrophie  de 
lavoute  cranienne.  «  Qaelle  que  soit  la  faible  importance 
de  la  pachymeningite ,  il  suffit ,  dit-il,  que  celle-ci 
existe,  pour  que  la  differenciation  osseuse  de  la  voiite 
membraneuse  soit  entravee,  pour  que  les  elements 
cutanes  subissent  eux  aussi  une  action  dystrophique 
intense,  aboutissant  a  la  disintegration .  Secondaire- 
ment  tous  ces  tissus,  reduits  a  une  faible  epaisseur, 
notablement  modifies,  font,  en  quelque  sorte,  corps  avec 
la  neoformation  vasculo-conjonctive  sous-jacente  ,  >» 
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1'ensemble  constitue  la  tumeur  vasculaire  plus  ou 
moins  saillante ,  seul  vestige  des  centres  nerveux. 
Selon  la  plus  ou  moins  grande  etendue  de  rinflamma- 
tion  en  surface  et  en  profondeur,  les  centres  nerveux 


Fig.  73.  —  Foetus  hyperenc^phale.  La  calotte  cranienne  fait  delaut,  les  teguments 
craniens  sont  rdduits  a  une  fine  membrane  transparente  recouvrant  les  hemis- 
pheres cerebraux  atrophies. 


sont  plus  ou  moins  alteres.  On  a  ainsi  tous  les  degres 
depuis  ranencephalomyelie  complete  (fig.  70  et  71), 
jusqu'aux  differentes  formes  de  pseudencephalie,  d'hyper- 
encephalie  (fig.  73)  et  d'exencephalie ,  ou  les  centres 
nerveux  sont  plus  ou  moins  completement  respectes  et 
la  lesion  plus  ou  moins  limitee  aux  teguments  craniens. 
Des  considerations  precedentes,  il  resulte  que  1'anen- 


ANENCEPHALIE  167 

cephalic  est  un  accident  pathologique.  Aussi  il  est  de 
regie  que  les  cas  d'anencephalie  soient  isoles  dans  les 
families.  Je  dois  toutefois  citer  Fobservation  d'Herbet  et 
Deschiens  *,  remarquable  pour  la  coincidence,  dans  une 
menie  famille,  de  deux  cas  d'anencephalie,  d'un  cas  de 
spina  bifida,  et  de  plusieurs  anomalies  mentales.  Je  donne 
Farbre  genealogique  de  cette  famille  (fig.  74).  Un  autre 
cas  d'anencephalie  familiale  est  celui  public  par  Chabry  : 
une  femme  mit  au  monde  quatorze  enfants  en  seize  ans  ; 


unbeiile    <iruiuiphale    spua-b^uia    hystiroeptfyir/iystcro 
anuictphale 

Fig.  74.  —  Re"pe"tition  dans  une  meme  famille  de  nevroses  et  de  malformations 
diverses  des  centres  nerveux  (Obs.  d'Herbet  et  Deschiens). 

le  quatrieme,  le  douzieme  et  le  seizieme  etaient  anence- 
phales. 

On  a  signale,  d'autre  part,  comme  exemple  d'anen- 
cephalie hereditaire ,  Fexencephalie  des  races  huppees 
de  poulet,  malformation  interessante,  parce  qu'elle  a 
ete  tres  completement  etudiee  par  Darwin 2  et  par 
Dareste3.  Dans  ces  races,  la  calotte  cranienne  n'existe 
plus,  le  cerveau  fait  hernie  a  la  surface  du  crane  sous 
la  peau ;  il  est  reconvert ,  il  est  vrai ,  d'une  membrane 
qui  presente  en  certains  endroits  une  mince  coque  ossi- 
fiee ;  mais  Dareste  a  montre  que  ces  ossifications 
n'etaient  nullement  homologues  aux  os  craniens ,  et 
etaient  le  resultat  d'ossifications  partielles  de  la  dure- 
mere.  II  s'agit  done  bien  d'exencephalie,  mais  le  meca- 
nisme  de  production  de  cette  exencephalie  est  tout  a 
fait  distinct  de  celui  de  Fanencephalie  humaine ;  elle 


1  HERBET  et  DESCHIENS,  Soc.  anatomique,  8  oct.  1897. 

2  DARWIN,  Variations,  I,  p.  280. 

3  DARESTE,  Recherches  sur  les  conditions  de  la  vie,  Lille,  1863,  p.  36. 
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resulte  d'un  arret  de  1'ossification  membraneuse  du 
crane  dont  1'analogue  en  pathologic  humaine  se  voit 
dans  la  dysostose  cleido-cranienne  ;  comme  celle-ci,  elle 
est  hereditaire.  Quant  a  son  primum  movens ,  on  aurait 
tort  de  mettre  en  cause  la  presence  de  la  huppe;  celle- 
ci  est,  au  contraire,  secondaire  a  Texencephalie,  comme 
1'hypertrichose  des  spina  bifida  lombo-sacres  est  secon- 
daire  au  spina  bifida  ;  la  huppe  a  seulement  attire 
1' attention  des  eleveurs,  et  les  a  portes  a  selectionner 
les  sujets  huppes  ;  c'est  sans  le  vouloir  et  sans  le  savoir 
qu'ils  out  cree,  par  selection,  une  race  d'exencephales. 

Cycloc^phalie.  —  La  monstruosite  denommee  cyclo- 
cephalie  est  des  plus  curieuses ;  elle  nous  interesse  spe- 
cialement  parce  que,  comme  Rabaud  Ta  montre,  elle  se 
rattache  de  pres  au  spina  bifida;  elle  est,  en  outre, 
remarquable  par  ce  fait  que  son  origine  (ou  du  moins 
son  «  comment  »,  sinon  son  «  pourquoi  »)  est  aujour- 
d'hui  completement  elucidee  par  les  travaux  de  Dareste 
et  de  Rabaud;  elle  remonte  aux  tout  premiers  linea- 
ments embryonnaires. 

On  connait  sous  le  nom  de  cyclocephales  des  sujets 
a  face  monstrueuse,  dont  Fappareil  nasal  est  plus  ou 
moins  atrophie  et  dont  les  yeux  se  sont  rapproches  de 
la  ligne  mediane  et  plus  ou  moins  confondus  en  un  seul. 
Ge  qui  reste  de  Tappareil  nasal  consiste  uniquement  en 
deux  fossettes  olfactives,  confondues  en  une  seule  quand 
les  yeux  sont  eux-memes  fusionnes  ;  ces  fossettes  siegent 
au-dessus  de  Fosil  unique  et  sont  souvent  recouvertes 
d'un  prolongement  charnu  des  teguments  du  tronc  for- 
mant  une  sorte  de  trompe.  Les  hemispheres  cerebraux 
n'existent  pas ;  1'axe  cerebrospinal  se  termine  en  avant 
par  un  renflement  lisse  emplissant  la  partie  anterieure 
du  crane,  et  creuse  d'une  cavite  centrale  plus  ou  moins 
pleine  de  serosite ;  cette  cavite  communique  en  arriere 
avec  le  quatrieme  ventricule.  II  n'y  a  ni  circon volutions, 
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ni  corps  calleux,  ni  scissure  interhemispherique,  ni  ven- 
tricules  lateraux. 

Dareste  a  montre  que  Fetat  de  la  face  etait  la  conse- 
quence d'une  conformation  anormale  de  la  vesicule 
cerebrale  anterieure,  laquelle  ne  pousse  pas  les  bour- 
geons creux  qui  doivent  donner  naissance  aux  hemis- 
pheres cerebraux.  Rabaud  a  poursuivi  les  debuts  de  la 
malformation  beaucoup  plus  loin  dans  la  vie  embryon- 
naire,  et  a  vu  que  cette  conformation  anormale  de  la 
vesicule  cerebrale  anterieure  avait  pour  point  de  depart 
un  vice  primordial  dans  la  formation  de  la  gouttiere 
medullaire  primitive.  Quand  ce  vice  existe  a  la  partie 
anterieure  de  Fembryon,  le  resultat  ulterieur  est  la  for- 
mation d'un  monstre  cyclocephale ;  quand  ce  vice  existe 
plus  en  arriere,  les  consequences  se  reduisent  a  un 
spina  bifid  a.  Nous  allons  etudier  successivement  les 
deux  cas. 

Rappelons  d'abord  comment  se  forme,  quand  tout  se 
passe  normalement,  la  gouttiere  primitive.  II  faut  pour 
cela  remonter,  dans  1'histoire  de  Fembryon ,  aux  pre- 
miers jours  qui  suivent  la  fecondation ,  au  stade  de 
blastoderme,  quand  le  nouvel  £tre  est  uniquement  forme 
de  trois  feuillets  cellulaires  :  ectoderme,  mesoderme, 
endoderme.  A  ce  moment  se  produit  sur  le  grand  dia- 
metre  de  Fembryon  une  depression  lineaire  de  Fecto- 
derme,  la  gouttiere  primitive,  dont  les  bords  se  relevent 
et  vont  a  la  rencontre  1'un  de  1'autre  ;  le  fond  de  la  gout- 
tiere et  la  face  interne  de  ses  bords  sont  tapisses  de 
cellules  ectodermiques  qui  se  differencieiit  du  reste 
de  Fectoderme,  grossissent,  se  multiplient  :  ce  sont  les 
cellules  nerveuses ;  quand  la  gouttiere  se  ferme  par 
reunion  de  ses  bords  sur  la  ligne  mediane,  elle  se 
trouve  transformee  en  un  tube  tapisse  uniquement 
de  cellules  nerveuses ;  la  couche  de  cellules  ectoder- 
miques non  differenciees  se  continue  par-dessus  le  tube 
nerveux  pour  former  la  peau. 
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Chez  les  cyclocephales ,  la  partie  anterieure  de  la 
gouttiere  primitive  ne  se  forme  pas ;  dans  la  partie 
cephalique  de  Fembryon ,  1'ectoderme  reste  etale ;  ses 
cellules  cependant  grossissent,  se  multiplient  et  prennent 
le  caractere  des  cellules  nerveuses ;  cette  diflerenciation 
ne  se  limite  pas  a  la  partie  mediane  de  Tectoderme, 
elle  s  etend  a  toute  la  face  dorsale  de  Fextremite  an- 
terieure de  1'embryon ;  c'est  ce  que  Rabaud  exprime 
en  disant  que  la  differenciation  des  centres  nerveux 
cephaliques  est ,  chez  le  cyclocephale ,  une  differencia- 
tion diffuse. 

II  resulte  de  cette  disposition  que,  chez  le  cyclocephale, 
la  gouttiere  (et  plus  tard  le  tube)  medullaire  ne  se 
continue  pas  a  sa  partie  anterieure  par  une  gouttiere 
(et  plus  tard  un  tube)  cerebrale.  En  un  point  donne  (qui 
repond  a  ce  qui  sera  plus  tard  Tisthme  de  1'encephale),  la 
gouttiere  reste  ouverte  a  sa  face  superieure,  s'etale  sur 
toute  la  face  dorsale  de  la  tete  de  1'embryon ,  et  y  forme 
une  lame  tout  entiere  formee  de  cellules  nerveuses, 
la  lame  cerebrale.  Gette  disposition  du  tissu  nerveux  en 
lame  et  non  en  tube  caracterise  la  monstruosite  cyclo- 
cephalique  des  les  premiers  jours  du  developpement. 

Toutefois  la  lame  nerveuse  ne  reste  pas  indefiniment 
a  la  surface  de  Tembryon ;  elle  va  se  completer  de  fa^on 
a  former  une  vesicule  close  recouverte  d'une  couche 
cutanee  ;  mais  le  processus  sera  beaucoup  plus  tardif  et 
surtout  s'accomplira  par  un  mode  tout  different  du  pro- 
cessus de  Finvagination,  qui  est  le  procede  normal;  au 
lieu  d'un  processus  embolique ,  nous  allons  avoir  un 
processus  epibolique  :  la  lame  cerebrale  reste  plane  ;  a 
aucun  moment  elle  n'a  tendance  a  s'incurver ;  mais  elle 
s'enfonce  en  masse  dans  les  parties  sous-jacentes  de 
Toeuf,  et  les  bords  de  la  depression  ainsi  produite  se 
rebroussent  alentour;  il  en  resulte  a  tout  son  pourtour 
un  repli  beaucoup  plus  mince  et  beaucoup  plus  etendu 
que  les  bords  d'une  gouttiere  cephalique  normale,  mais 
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constitue  de  meme  par  une  lame  neurale  interne  et  une 
lame  cutanee  externe.  Ges  replis  s'accroissent,  gagnent 
la  ligne  mediane ;  les  lames  se  soudent  Tune  a  Fautre , 
et  une  vesicule  cerebrale  est  constitute,  mais  toute  dif- 
ferente,  on  le  voit,  de  la  vesicule  cerebrale  nor  male. 

Cette  difference  fondamentale  va  retentir  sur  les  bour- 
geonnements  derives  de  la  vesicule  cerebrale.  Chez 
Fembryon  normal,  la  vesicule  cerebrale  presente  vers 
Fexterieur  une  surface  convexe ;  les  bourgeons  optiques 
qu'elle  va  emettre  perpendiculairement  a  sa  surface 
auront  done  tendance  a  se  diriger  vers  la  surface  externe 
de  Fembryon  en  divergeant  Fun  de  Fautre ;  c'est  sur  les 
faces  laterales  de  la  teHe  qu'ils  iront  former  les  yeux. 
Chez  Fembryon  cyclocephale ,  c'est  de  la  surface  infe- 
rieure  plane  de  la  lame  cerebrale  que  vont  naitre  les 
bourgeons  optiques ;  ils  se  dirigeront  directement  en 
bas,  et  c'est  a  la  face  inferieure,  et  non  plus  a  la  face 
laterale  de  la  tete  embryonnaire ,  qu'ils  vont  aller  se 
mettre  en  rapport  avec  la  surface  cutanee.  Souvent 
meme  ces  bourgeonnements  ne  se  font  pas  comme  des 
invaginations  distinctes ;  une  lame  unique  part  de  la 
face  inferieure  de  la  lame  cerebrale,  et,  selon  qu'elle  se 
bifurque  ou  non  a  sa  partie  inferieure,  elle  se  met  en 
rapport  avec  la  surface  cutanee  en  un  seul  point  ou  en 
deux  points  plusou  moins  rapproches  Fun  de  Fautre  ;  quel 
que  soit  le  point  ou  le  prolongement  optique,  simple 
ou  double,  vient  se  mettre  en  rapport  avec  la  surface 
cutanee,  celle-ci  s'invagine  et  forme  tantot  un  cristallin, 
tantot  deux,  soit  suffisamment  distants  pour  rester  dis- 
tincts,  soit  assez  rapproches  pour  etre  ulterieurement 
englobes  dans  les  memes  formations  de  tissu  conjonctif  : 
sclerotique,  conjonctive,  orbite.  Selon  les  cas,  ces  sujets 
ont  done  un  oeil  unique,  deux  yeux  plus  ou  moins 
fusionnes,  ou  deux  yeux  distincts,  mais  toujours  situes 
sur  la  partie  mediane  de  la  face  et  non  sur  les  parties 
laterales. 
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Reste  a  expliquer  Tatrophie  de  1'appareil  nasal.  La 
premiere  ebauche  cle  cet  appareil  chez  1'embryon  normal 
est  la  formation  des  fosse  ties  olf 'actives,  petites  depres- 
sions de  1'ectoderme  cutane  qui  naissent  toujours  au- 
dessus  des  ebauches  cristalliniennes ,  k  egale  distance 
entre  celles-ci  et  le  bord  superieur  de  la  tete.  Chez  les 
cyclocephales,  ces  fossettes  se  forment  comme  chez 
1'embryon  normal ;  mais  1'ecart  entre  les  deux  fossettes 
est  en  relation  avec  1'ecart  entre  les  deux  ebauches 
cristalliniennes ;  quand  il  n'y  a  qu'un  ceil ,  il  n'y  a 
qu'une  fossette ;  quand  il  y  a  deux  yeux  fusionnes,  les 
fossettes  sont  elles-memes  en  partie  fusionnees. 

Chez  Fembryon  normal,  dans  le  cours  ulterieur  du 
developpement,  les  yeux  montent,  et  les  fossettes  olfac- 
tives  descendent  de  fac.on  a  occuper  flnalement  les  situa- 
tions reciproques  qu'ont  les  yeux  et  les  narines  chez 
1'adulte.  Chez  1'embryon  cyclocephale,  la  fusion  plus  ou 
moins  complete  des  yeux  et  des  narines  sur  la  ligne 
mediane  empeche  plus  ou  moins  completement  ce  mou- 
vement  d'ascension  et  de  descente  reciproques.  L'appa- 
reil  olfactif  reste  au-dessus  de  1'appareil  visuel;  les 
bourgeons  nasaux  avortent  totalement  ou  incomplete- 
ment ;  dans  ce  dernier  cas,  ce  qui  reste  de  1'appareil  nasal 
forme  au-dessus  de  1'appareil  optique  la  sorte  de  trompe 
particuliere  aux  cyclocephales  qui  a  intrigue  si  long- 
temps  les  teratologistes.  D'autre  part,  le  bourgeon  inter- 
maxillaire,  qui,  ne  du  bourgeon  nasal,  contribue  a  for- 
mer la  levre  superieure,  fait  defaut;la  levre  superieure 
reste  echancree  en  coin  sur  la  ligne  mediane ;  de  la  la 
forme  de  triangle  a  sommet  superieur  qu'affecte  souvent 
la  bouche  de  ces  monstres. 

Spina  bif  ida.  —  Le  processus  de  formation  du  spina 
hi/Ida  est  absolument  analogue  et  ne  differe  que  par  la 
localisation;  c'est  au  milieu  du  corps  de  1'embryon,  en 
une  region  limitee,  que  la  gouttiere  primitive  ne  se 
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forme  pas  et  que  la  differenciation  de  Fectoderme  en 
tissu  nerveux,  au  lieu  de  se  limiter  a  la  partie  invaginee 
en  gouttiere,  se  fait  d'une  fac,on  diffuse  sur  toute  la 
face  dorsale  du  segment  correspondant  de  Fembryon. 
Le  tube  medullaire  est  ainsi  interrompu  en  partie  par 
une  lame  medullaire,  analogue  a  la  lame  cerebrale  des 
cyclocephales. 

Ulterieurement,  sur  tout  le  pourtour  de  cette  zone 
differenciee ,  se  forme  secondairement  un  mince  pli 
neuro-cutane  qui,  en  s'accroissarit ,  recouvre,  par  pro- 
cessus  epibolique ,  toute  la  lame  medullaire ;  la  lame 
medullaire  se  trouve  ainsi  former  la  base  d'une  cavite 
fermee ,  qui  se  continue  en  avant  et  en  arriere  avec  le 
canal  central  du  tube  medullaire.  Le  plafond  de  cette 
cavite  se  compose  du  mince  feuillet  neuro-ectodermique, 
qui,  selon  les  cas,  peut  evoluer  de  deux  fagons  :  tantot 
il  reste  mince ,  et  forme  de  deux  feuillets ,  Fun  neural , 
Fautre  ectodermique ,  accoles  intimement  Fun  a  Fautre 
de  fac,on  a  paraitre  ne  former  qu'une  membrane  unique 
separant  la  cavite  du  spina  hi/Ida  de  Fexterieur;  tantot 
les  deux  feuillets  sont  separes  par  une  couche  de  tissu 
conjonctif  :  le  superficiel  evolue  vers  le  type  cutane,  le 
profond  reste  mince  et  se  continue  avec  les  enveloppes 
medullaires.  Dans  le  premier  cas,  le  liquide  semble  sie- 
ger entre  la  moelle  et  Fexterieur  ( hydrorachis  externe , 
hydromeningocele  des  auteurs);  dans  le  second  cas,  la 
cavite  semble  developpee  aux  depens  de  la  moelle  elle- 
meme  (hydrorachis  interne,  hydromyelocele  des  auteurs). 
En  realite,  la  cavite  se  continue  toujours  en  avant  et 
en  arriere  avec  le  canal  ependymaire,  et  seule  Fappa- 
rence  de  la  paroi  posterieure  differe. 

De  m^me  que  les  pedicules  optiques  des  cyclocepha- 
liens,  au  lieu  de  naitre  lateralement ,  se  dirigent  direc- 
tement  vers  en  bas,  de  me'me  les  ganglions  spinaux  et 
les  nerfs  rachidiens,  au  niveau  du  spina  bifida,  ne  nais- 
sentpas  de  la  partie  postero-laterale  du  tube  medullaire, 
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mais  bien4  de  la  face  inferieure  de  la  lame  medullaire. 
Mais  cette  difference  d'origine  n'a  pas,  au  tronc,  les 
m£mes  consequences  graves  qu'a  la  face ,  et ,  dans  le 
reste  de  leur  trajet,  les  nerfs  rachidiens  et  les  parties 
correspondantes  sont  normaux. 

On  voit  qu'il  m'etait  permis  de  dire ,  au  debut  de 
ce  chapitre,  que  le  mode  de  formation  des  deux  ano- 
malies :  cyclocephalie  et  spina  bifida,  est  complete- 
ment  elucide  aujourd'hui;  mais  autant  leur  «  comment  » 
est  connu,  autant  leur  «  pourquoi  »  nous  echappe.  Avec 
Rabaud  nous  devons  dire  :  «  Pour  Tmstaiit,  nous  ne 
savons  rien  des  determinants  externes  du  processus 
cyclocephalieii.  Certes,  les  teratogenistes  obtiennent 
experimentalement  cette  monstruosite,  mais  nonpas  dans 
des  conditions  scientifiques  permettant  d'en  preciser  le 
determinisme  ;  ils  font  incuber  des  oeufs  d'oiseaux  en 
modifiant  un  peu  les  conditions  habituelles  de  1'incuba- 
tion ,  et,  quelle  que  soit  la  modification,  ils  obtiennent, 
avec  beaucoup  d'embryons  normaux,  un  nombre  rela- 
tivement  considerable  d'embryons  anormaux,  et  parmi 
eux  parfois  un  cyclocephalien.  »  L' observation  medical  e 
ne  nousapprend  rien  non  plus  ;  certes,  on  retrouve  sou- 
vent,  mais  pas  toujours,  une  tare  morbide  chez  les  parents 
et  surtout  chez  les  meres  des  foetus  humains  monstrueux  : 
c'est  la  svphilis,  1'alcoolisme,  la  tuberculose,  la  misere; 
mais  la  aussi  il  n'y  a  que  des  donnees  vagues  et  aucun 
determinisme  precis.  L'extreme  precocite  de  1'apparition 
de  la  malformation  pourrait  faire  penser  qu'il  ne  s'agit 
pas  d'un  processus  acquis,  mais  d'une  variation  innee ; 
Rabaud  admet  toutefois  que  la  malformation  ne  releve 
pas  d'un  vice  primordial  du  germe,  mais  est  due  a 
Faction  de  determinants  externes  ignores  du  reste.  II 
semble  neanmoins  que  la  malformation  puisse  parfois  etre 
familiale ;  Van  Duyse  rapporte  qu'une  femme  monstri- 
pare  mit  au  monde  plusieurs  enfants  avec  conformation 
anormale  de  la  face,  et,  fmalement,  deux  jumeaux  cyclo- 
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cephales1.   Garadec  cite   une  femme  qui  eut  successi- 
vement  deux  enfants  Cyclopes. 

Fausses  cyclocephalies.  —  Avant  de  clore  ce  cha- 
pitre  sur  la  cyclocephalie,  je  veux  attirer  votre  atten- 
tion sur  les  faux  cyclocephales.  Rabaud  a  montre  que 
certains  embryons  ont,  des  les  premiers  jours,  une 
deformation  de  la  t£te  qui  rappelle  celle  de  la  cycloce- 
phalie, surtout  en  ce  qui  concerne  la  position  des  yeux 
rapproches  Tun  de  Tautre.  II  s'agit  alors  de  deformations 
mecaniques  relevant  de  diverses  causes ;  parfois  c'est 
un  amnios  trop  etroit,  et  ces  jeunes  embryons  nous 
montrent  les  premiers  stades  de  malformations  plastiques 
analogues  a  celles  que  nous  avons  etudiees  au  cha- 
pitre  II  ;  parfois  c'est  une  adherence  amniotique  qui 
a  deforme  la  tete  de  Tembryon ;  parfois  la  cause 
echappe,  mais  la  forme  meme  de  la  deformation  en 
revele  1'origine  mecanique.  La  gouttiere  primitive  est, 
chez  ces  embryons ,  tout  entiere  transformed  en  tube ; 
la  vesicule  cerebrale  anterieure  peut  etre  deformee,  mais 
existe,  et  le  processus  qui  1'a  formee  est  le  processus 
normal.  Ges  embryons  n'ont  done  de  la  cyclocephalie 
qu'une  grossiere  apparence. 

On  peut  egalement  rencontrer,  chez  des  foetus  humains 
a  terme,  des  apparences  susceptibles  de  faire  croire  au 
premier  abord  a  une  cyclocephalie,  alors  qu'il  s'agit 
uniquement  de  deformations  pathologiques  ou  meca- 
niques. J'ai  .represente  a  la  figure  75  la  t£te  d'un 
foetus  que  j'ai  vu  naitre  a  la  Maternite  de  Paris,  quaiid 
j'avais  Fhonneur  d'etre  1'interne  du  professeur  Budin  : 
les  yeux  sont  petits  et  rapproches  de  la  ligne  mediane ; 
le  nez  est  atrophie,  reduit  a  une  petite  saillie  entiere- 
ment  charnue ,  percee  a  sa  face  inferieure  de  deux  ori- 


1  LAGHANGE  et  VALUDE,  Encyclopedie  d'ophtalmologie,  article  Tera- 
tologie  de  I'&il,  par  VAN  DUYSE,  obs,  VIII  et  IX. 


176 


LES  MONSTRUOSITES  CRANIO-VERTEBRALES 


fices  circulaires ;  les  ailes  nasales  n'existent  pas ;  la 
bouche  a  la  forme  de  triangle  a  sommet  superieur,  qui 
est  si  particuliere  a  la  cyclocephalie ;  la  levre  inferieure 


Fig.  75.  —  Fausse  cyclocephalie.  Atrophie  des  globes  oculaires,  deformation  du  nez, 
bouche  triangulaire,  incisure  de  la  levre  inferieure,  menton  absent,  oreilles  atro- 
ptiie'es  ;  lesions  syphilitiques  des  os  craniens  et  des  vfsceres  ;  ascite. 

est  echancree  a  Tumon  de  son  tiers  gauche  et  de  ses 
deux  tiers  droits ;  la  saillie  du  menton  n'existe  pas  ;  la 
forme  generale  de  la  t£te  est  modifiee ,  c'est  celle  d'une 
poire  a  grosse  extremite  inferieure  ;  enfin ,  la  situation 
des  oreilles,  plus  basse  que  de  coutume,  et  la  modifica- 
tion de  forme  des  pavilions,  qui  sont  mous  et  decoupes 
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de  telle  sorte  qu'ils  ressemblent  plus  a  des  crates  de 
coq  qu'a  des  conques  auriculaires,  pourraient  faire  penser 
a  une  tendance  a.  Fotocephalie,  monstruosite  qui  s'asso- 
cie  frequemment  a  la  cyclocephalie.  En  realite,  ce  foetus 
n'est  ni  un  cyclocephale ,  ni  un  otocephale,  et,  comme 
nous  le  faisions  remarquer  a  la  Societe  d'obstetrique, 
ou  nous  1'avons  presente1,  il  n'appartient  a  aucun  genre 
teratologique  deflni.  Or  ce  foetus  presentait  de  nom- 
breuses  tares  pathologiques  :  son  abdomen  etait  enorme, 
distendu  par  un  litre  de  serosite  orangee  qui  avait  refoule 
1'intestin  a  la  partie  posterieure  de  1'abdomen ;  les  os  cra- 
niens  etaient  epaissis  et  spongieux,  ressemblant,  toutes 
proportions  gardees ,  au  crane  de  la  maladie  de  Paget ; 
le  parietal  gauche  portait  a,  son  angle  anterieur  et  supe- 
rieur  une  perte  de  substance  comme  s'il  avait  ete  cor- 
rode ,  et  des  fissures  le  separaient  en  trois  fragments ; 
le  foie  et  la  rate  etaient  volumineux ;  les  poumons , 
blancs  et  durs,  offraient  1'aspect  habituel  de  la  pneu- 
monie  blanche  syphilitique ;  la  machoire  inferieure  atro- 
phiee  etait  soudee  au  crane  et  immobilisee,  ce  qui  expli- 
quait  pourquoi  la  manoeuvre  de  Mauriceau  pour  extraire 
la  tete  avait  ete  impossible.  La  mere  ne  portait  aucun 
stigmate  syphilitique ;  on  notait  seulement  qu'elle  avait 
eu  de  Faphonie,  coincidant  avec  une  abondante  chute 
de  cheveux  au  cinquieme  mois  de  la  grossesse.  Le  pla- 
centa etait  volumineux  et  blanchatre. 

Les  alterations  viscerales  de  ce  foetus  etaient  trop 
caracteristiques  de  la  syphilis  pour  qu'il  puisse  etre  mis 
en  doute  qu'il  ait  ete  atteint  de  cette  maladie.  II  est 
vraisemblable  que  les  dystrophies  cephaliques  sont  de 
me'me  origine.  II  faut,  il  est  vrai,  faire  remonter  tres 
loin,  dans  la  vie  intra- uterine,  les  premieres  atteintes 
du  mal  pour  que  le  developpement  des  appareils  ocu- 
laires,  nasal,  auriculaires,  ait  ete  trouble  a  ce  point; 


1  APERT,  Societe  d'obstetrique  de  Paris,  1897. 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  12 
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mais  il  n'y  a  la  rien  qui  doive  nous  etonner;  nous 
savons,  au  contraire,  que  la  syphilis  recente  de  la  mere 
retentit  des  les  premiers  mois  de  la  grossesse  sur  le 
foetus;  mais,  dans  la  tres  grande  majorite  des  cas,  elle 
le  tue,  et  ce  qui  est  etonnant  dans  le  cas  present, 
c'est  que  le  foetus  ait  pu  survivre  jusqu'aux  approches 
du  terme  avec  des  dystrophies  si  precoces. 


CHAPITRE  IX 

MALFORMATIONS  DES  ORGANES  GENITAUX 

HERMAPHRODISME 
HEREDITAIRE  ET  FAMILIAL 


SOMMAIRE.  —  Le  developpement  de  la  glande  genitale  vers  le  type 
glande  a  spermatozoides  et  glande  a  ovules  commande  1'orientation 
du  corps  tout  entier  vers  le  type  male  ou  vers  le  type  femelle. 
Hermaphrodisme  accidentel  par  lesions  precoces  de  la  glande  geni- 
tale la  detruisant  avant  qu'elle  ne  soit  sexuellement  differenciee. 
Castration  parasitaire  de  Giard. 

Hermaphrodisme  hereditaire  et  familial ;  les  cas  nombreux  qui  en 
ont  etc  publies  concernent  presque  tous  des  hypospadias  familiaux; 
cas  curieux  d'hermaphrodisme  androgynoi'de,  avec  morphologic  cor- 
porelle  absolument  familiale,  se  repetant  chez  plusieurs  males  d'une 
meme  famille. 


Parmi  les  malformations  des  organes  genito-uri- 
naires,  les  plus  interessantes  a  etudier,  a  cause  de 
leur  caractere  bien  particulier,  sont  les  hermaphro- 
dismes.  L'hermaphrodisme  peut  sans  doute  etre  acci- 
dentel, mais  il  est  loin  d'en  etre  toujours  ainsi ; 
1'hermaphrodisme  accidentel  a  pour  origine  une  cause 
perturbatrice  quelconque,  empechant  que  le  developpe- 
ment de  la  glande  genitale  pendant  la  vie  foetale  se 
fasse  dans  les  conditions  normales  ;  1'evolution  de 
Forganisme  dans  le  sens  male  ou  dans  le  sens  femelle 
est  alors  trouble  ;  les  caracteres  sexuels  secondaires 
ne  s'accusent  pas  ou  s'accusent  mal;  1'apparence  exte- 
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rieure  du  corps  et  la  morphologic  des  organes  geni- 
taux  externes  peuvent  rester  indeterminees.  La  chose 
peut  £tre  prouvee  experimentalement ,  si  Ton  s'adresse 
a  des  animaux  qui  vivent  longtemps  a  Fetat  de  larve 
asexuee;  la  destruction  precoce  des  glandes  genitales 
trouble  profondement  le  developpement  ulterieur  de 
1'animal.  Sa  morphologic  ne  s'accuse  qu'incomplete- 
ment  dans  le  sens  du  sexe  auquel  il  appartient ;  parfois 
meme  il  peut  offrir  des  caracteres  appartenant  au 
sexe  oppose.  Des  experiences  de  ce  genre  se  realisent 
spontanement  dans  la  nature,  du  fait  de  parasites  qui  se 
logent  dans  les  organes  genitaux  des  jeunes  larves; 
c'est  ce  que  Giard  a  si  bien  etudie  sous  le  nom  de  cas- 
tration parasitaire. 

Dans  Fespece  humaine ,  la  castration  pratiquee  dans 
le  jeune  age  entraine  de  meme  un  certain  nombre  de 
consequences,  dont  le  resultat  est  de  rapprocher  la  mor- 
phologic du  castrat  de  celle  du  sexe  oppose.  Mais  les  per- 
turbations portent  seulement  sur  les  caracteres  a  deve- 
loppement tardif ,  en  particulier  sur  le  systeme  pileux , 
le  volume  du  larynx,  Fadiposite,  la  taille,  etc.  Si  Fan- 
nihilation  de  la  glande  genitale  a  eu  lieu  dans  les  pre- 
mieres semaines  de  la  vie  intra- uterine,  a  Fepoque  ou 
le  sexe  est  a  peine  differencie,  les  consequences  seront 
beaucoup  plus  graves ;  au  lieu  d'evoluer  vers  Fun  ou 
Fautre  type  sexuel,  le  jeune  embryon  restera  dans  un 
etat  mixte,  Fhermaphrodisme  en  resultera. 

En  fait,  on  a  parfois  constate  chez  les  hermaphro- 
dites un  etat  de  la  glande  genitale  temoignant  de  pro- 
cessus  pathologiques  ayant  frappe  la  glande  d'une  facon 
precoce.  Marchand,  dans  un  cas  d'hermaphrodisme 
feminin,  a  trouve  les  ovaires  atrophies,  sans  trace 
d'activite  ovulaire.  Pozzi  a  examine  histologiquement 
la  glande  genitale  d'un  hermaphrodite  androgynoide ; 
le  sujet  avait  ete  considere  comme  femme,  et  opere 
pour  une  hernie  de  Fovaire  dans  la  grande  levre.  La 
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glande  enlevee  etait  histologiquement  un  testicule,  mais 
un  testicule  sclereux  et  arrete  dans  son  developpement. 
Dans  la  plus  grande  partie  de  la  glande,  les  tubes  semi- 
nipares  etaient  rares,  petits,  contenant  seulement  des 
cellules  polygonales  serrees  les  unes  centre  les  autres; 
leur  aspect  etait  celui  que  Ton  rencontre  chez  les  tres 
jeunes  sujets. 

Au  pourtour  de  ces  tubes,  le  tissu  conjonctif  formait 
une  enveloppe  de  tissu  flbreux ,  dense ,  entourant  les 
tubes;  dans  1'intervalle  des  tubes,  se  voyaient  d'abon- 
dants  amas  de  cellules  interstitielles ,  se  presentant  en 
grarides  masses  comme  dans  les  jeunes  ovaires  au  debut 
du  developpement. 

En  somme,  il  s'agissait  incontestablement  d'un  testi- 
cule, mais  d'un  testicule  dont  la  constitution  etait  non 
seulement  voisine  de  1'etat  foetal ,  mais  meme  presen- 
tait  certains  caracteres  rappelant  la  structure  de  1'ovaire 
foetal. 

Blacker  et  Lawrence  ont  examine  un  fcetus  qui  pre- 
sentait ,  a  droite ,  un  ovaire  et  une  trompe  normaux ,  a 
gauche  une  trompe  mal  conformee ,  un  canal  de  Wolf 
elargi  representant  Tepididyme  et  le  canal  deferent,  et 
enfln  une  glande  qui,  examinee  microscopiquement ,  se 
montra  formee  de  tissu  conjonctif  infiltre  de  nom- 
breuses  cellules  interstitielles,  et  englobant,  dans  une 
portion  de  la  glande,  des  follicules  de  de  Graaf,  dans  une 
autre  portion,  des  tubes  seminiferes.  Gette  glande  avait 
done  par  place  la  structure  du  testicule,  en  un  autre 
endroit  la  structure  de  Tovaire. 

Mais  s'il  est  certain  que  des  lesions  precoces  de  la 
glande  genitale  doivent  influer  sur  revolution  du  sujet, 
de  telle  sorte  que  sa  morphologic  peut  rester  interme- 
diaire  entre  celle  des  deux  sexes,  il  n'en  est  pas  moins 
certain  egalement  qu'un  tel  etat  est  parfois  la  conse- 
quence, non  d'un  accident  de  la  vie  intra-uterine,  mais 
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(Tune  tendance  hereditaire  et  familiale  a  une  differen- 
ciation  moins  accentuee  que  de  coutume  dans  un  sens 
ou  dans  Fautre.  II  y  a  des  families  ou  Fhermaphro- 
disme  est  hereditaire ;  parfois  Fheredite  est  directe  si  le 
trouble  morphologique  est  assez  peu  accuse  pour  ne 
pas  empe'cher  le  sujet  de  se  reproduire,  comme  cela  se 
voit  dans  certains  hypospadias;  parfois  Fheredite  est 
uniquement  collaterale ,  Fetat  des  sujets  atteints  les 
empechant  de  se  reproduire. 

De  nombreuses  observations  d'hermaphrodisme  fami- 
lial ont  ete  publiees.  Je  n'en  connais  pas  de  plus  belle 
que  celle  que  de  Beurmann  et  Roubinovitch  ont  recem- 
ment  presentee  a  la  Societe  medicale  des  hopitaux. 

Le  sujet  presente  par  ces  auteurs  a  cette  Societe , 
inscrit  comme  femme  a  Fetat  civil,  a  toutes  les  appa- 
rences  exterieures  d'une  femme  :  longue  chevelure,  figure 
imberbe ,  seins  globuleux ,  taille  mince ,  bassin  deve- 
loppe  en  largeur,  region  pileuse  pubienne  triangulaire , 
formes  corporelles  arrondies,  voix  douce.  Gependant  les 
deux  grandes  levres  contiennent  un  corps  glandulaire, 
ovaire  hernie  ou  testicule;  elles  sont  separees  par  une 
fente  etroite,  sans  orifice  vaginal,  surmontee  d'un  petit 
corps  peniforme,  non  perfore;  Furetre  s'ouvre  sous  ce 
corps,  comme  sous  le  clitoris  chez  la  femme;  le  tou- 
cher rectal  revele  Fabsence  d'uterus.  Le  sujet  a  les 
gouts  d'un  homme,  il  recherche  les  femmes;  bien 
qu'ayant  de  temps  en  temps  des  relations  avec  des 
hommes ,  il  n'eprouve  d'emotion  qu'avec  les  femmes , 
a  des  reves  erotiques  qui  ont  des  femmes  pour  sujet, 
et  se  masturbe  en  imaginant  la  presence  d'une  femme 
nue ,  ou  en  se  servant  de  rubans  et  de  mouchoirs  voles 
a  une  jeune  fille  qui  est  Fobjet  de  ses  desirs.  II 
demande  a  changer  d'etat  civil.  Le  liquide  ejacule  par 
masturbation  a  ete  examine ;  il  ne  contient  pas  de  sper- 
matozo'ides.  Les  auteurs  concluent  a  Fhermaphrodisme 
masculin. 
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Ge  sujet  avait  deux  oncles  maternels  absolument  con- 
formes  comme  lui;  Tun  d'eux,  inscrit  comme  femme  a 
1'etat  civil,  se  livrait  a  Londres  a  la  prostitution  avec 
Tun  et  1'autre  sexe ,  mais  n'avait  de  plaisir  qu'avec  les 
femmes,  et  vivait  maritalement  avec  une  autre  prosti- 
tuee ;  1'autre ,  inscrit  comme  homme ,  bien  qu'absolu- 
ment  conforme  comme  les  deux  precedents,  vivait  comme 
tel.  II  y  a  done  eu  dans  cette  famille  trois  sujets,  deux 
oncles  et  un  neveu,  atteints  d'hermaphrodisme  mascu- 
lin  (hypospadias  tres  accentue),  avec  psychisme  mas- 
culin,  mais  avec  apparence  corporelle  absolument 
feminine. 

Des  faits  analogues  ne  sont  pas  absolument  excep- 
tionnels.  Neugebauer  a  collige  tous  les  faits  publics 
d'hermaphrodisme  familial;  en  joignant  a  sa  statistique 
ceux  dont  j'ai  pu  avoir  depuis  connaissance  (Legueu, 
de  Beurmann  et  Roubinovitch ) ,  j" arrive  a  un  total  de 
cinquante  families,  comprenant  cent  cinquante-sept 
sujets  au  moins,  atteints  d'hermaphrodisme. 

Ges  faits  se  repartissent  de  la  fac.on  suivante.  Qua- 
rante-sept  hermaphrodismes  masculins,  la  plupart 
hypospadias  plus  ou  moins  compliques;  deux  herma- 
phrodismes feminins ,  hypertrophie  du  clitoris  avec 
quelques  caracteres  masculins;  enfin,  dans  une  dernier e 
famille,  Fhermaphrodisme  masculin  et  Fhermaphro- 
disme  feminin  coexistaient  :  deux  freres  etaient  atteints 
d'hypospadias  avec  cryptorchidie ;  Fautopsie  de  1'un 
d'eux  permit  de  verifier  que  les  glandes  sexuelles,  bien 
que  dans  le  petit  bassin,  etaient  des  testicules,  avec 
leur  epididyme;  la  mere  de  ces  deux  enfants  avait  une 
sceur  qui  etait  consideree  cornme  hermaphrodite  au 
meme  titre  que  ses  neveux;  mais  elle  devint  enceinte 
et  accoucha;  il  s'agissait  done,  chez  elle,  d'hermaphro- 
disme feminin  par  hypertrophie  du  clitoris. 

Les  deux  autres  faits  d'hermaphrodisme  feminin  con- 
cernent,  Tun  deux  sceur s,  le  troisieme  trois  scours  (dont 
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deux  jumelles)   a  clitoris  hypertrophies   et  inscrites  a 
1'etat  civil  comme  males. 

Les  quarante-sept  faits  d'hermaphrodisme  masculin 
familial  se  repartissent  ainsi  : 

Trente-quatre  cas  concernant  des  families  ou  deux 
sujets  seulement  etaient  malformes  :  vingt-six  sont  rela- 
tifs  a  deux  freres;  six  de  ces  vingt-six  cas  concernent 
des  jumeaux,  parmi  lesquels  un  monstre  double  (deux 
sujets  hypospades  unis  par  la  nuque),  et  deux  jumeaux, 
tous  deux  atteints  d'encephalocele ;  sept  cas  concernent 
le  pere  et  le  fils;  un  cas  concerne  un  oncle  maternel  et 
son  neveu. 

Six  cas  concernent  des  families  comprenant  trois 
sujets  hermaphrodites;  quatre  fois  il  s'agit  de  trois 
freres;  une  fois  de  deux  freres  et  d'un  fils  de  leur  soeur; 
une  fois  du  pere,  du  fils  et  du  petit -fils. 

Sept  fois  le  nombre  des  sujets  atteints  dans  la  famille 
est  superieur  a  trois.  Une  fois  il  s'agit  d'une  femme 
dont  tous  les  fils  etaient  hypospades;  une  autre  fois, 
Fauteur  decrit  deux  freres  hypospades  et  dit  que  leur 
grand-pere  et  beaucoup  de  leurs  parents  etaient  hypos- 
pades. Une  fois  1'auteur,  ayant  decrit  un  hypospade,  dit 
que  1'hypospadias  etait  hereditaire  dans  la  famille,  mais 
toujours  par  les  femmes,  de  Foncle  maternel  au  neveu 
et  jamais  du  pere  au  fils. 

Enfin  les  quatre  families  suivantes  sont  particuliere- 
ment  interessantes  par  le  nombre  des.  sujets  atteints  et 
la  precision  des  details  donnes. 

Shorthouse  raconte  qu'un  homme  hypospade  se  maria 
a  une  femme  ectrodactyle  (absence  congenitale  des 
dix  doigts  des  mains ) ;  il  en  eut  six  enfants ,  quatre 
garcons,  tous  quatre  hypospades,  et  deux  filles,  toutes 
deux  ectrodactyles. 

Rigaud,  de  Strasbourg,  a  observe  deux  freres  hypos- 
pades, dont  1'aine  eut  un  fils  hypospade,  et  le  cadet  un 
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fils  normal;  mais  ce  fils  eut  lui-meme  six  enfants,  dont 
trois  hypospades. 

Lesser  rapporte  la  description  de  deux  freres  atteints 
d'hypospadias.  Le  meme  defaut  de  developpement  exis- 
tait  dans  les  deuxieme  et  quatrieme  generations  de  la 
meme  famille,  tandis  que  les  troisieme  et  cinquieme 
generations  etaient  indemnes.  La  deuxieme  generation 
etait  representee  par  un  hypospade  et  sa  soeur.  A  la 
troisieme  generation,  les  trois  fils  de  celle-ci  etaient 
indemnes ;  mais  la  malformation  reparaissait  dans  la 
quatrieme  generation,  non  seulemeiit  sur  les  enfants 
des  fils,  mais  aussi  chez  les  enfants  des  filles.  Sur 
quatorze  petits-enfants,  dix  etaient  hypospades.  Lesser 
fait  observer  que  le  mode  de  transmission  par  les 
femmes,  analogue  a  ce  qui  s'observe  pour  le  dalto- 
nisme,  est  exceptionnel  dans  Thypospadias ,  qui  se 
transmet  plutot  de  pere  a  fils. 

Lingard  enfin  nous  a  fait  connaitre  un  cas  d'herma- 
phrodisme  familial  des  plus  curieux.  Vingt-deux  males 
d'une  meme  famille,  sur  trente-trois ,  etaient  atteints. 
Tous  les  males  de  la  quatrieme  generation,  au  nombre 
de  sept,  etaient  hypospades ;  la  forme  normale  reparut 
sporadiquement  dans  la  cinquieme  et  la  sixieme  gene- 
ration ;  contrairement  a  ce  qui  se  passa  dans  le  cas  pre- 
cedent, la  malformation  existait  seulement  dans  la 
descendance  directe  exclusivernent  masculine  '(aussi 
les  filles  ont  ete  negligees  dans  le  tableau  genealogique 
que  nous  donnons  a  la  figure  76).  Enfin,  fait  des  plus 
singuliers,  des  sept  freres  hypospades  qui  composaient 
la  quatrieme  generation ,  trois  seulement  avaient  pour 
pere  un  hypospade,  fils  et  petit-fils  d'hypospades;  apres 
la  naissance  du  troisieme,  le  pere  etant  mort,  la  mere 
se  remaria  et  eut  encore  quatre  fils,  tous  hypospades, 
dont  deux  transmirent  Fhypospadias  a  quatre  de  leurs 
enfants ;  ce  second  mari  etait  pourtant  normal,  et  il  n'exis- 
tait  aucun  hypospade  dans  sa  famille.  Ainsi  ces  quatre 
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freres  tenaient  leur  malformation,  non  de  leur  pere,  mais 
de  leur  beau -pere,  du  premier  mari  de  leur  mere.  On 
sait  que  des  faits  semblables  ont  ete  signales  pour  There- 
dite  normale;  ils  sont  bien  connus  des  eleveurs,  qui 
considerent  comme  a  jamais  perdue  pour  propager  la 
race  une  femelle  de  race  pure ,  si  elle  a  ete  une  fois 
fecondee  par  un  male  de  souche  vulgaire ;  ils  ont  ete 
designes  sous  le  nom  de  telegonic  et  expliques  par  Y im- 
pregnation de  la  mere;  la  mere,  modifiee  par  le  produit 
qu'elle  porte  neuf  mois  dans  son  sein,  deviendrait  sus- 
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Fig.  76.  —  Hypospadias  familial  (cas  deLingard).  Hypospadias  transmis  de  pere  a 
fils  pendant  six  generations.  En  outre  a  la  quatrieme  generation,  la  femme  du 
sujet  atteint  donne  le  jour,  non  seulement  a  trois  hypospades,  fils  de  ce  sujet,  mais 
encore,  apres  la  mort  de  celui-ci,  a  quatre  hypospades  fils  d'un  second  mari.  G'est 
la  un  cas  curieux  de  telegonie  ou  impregnation  de  la  mere  par  les  grossesses 
ante"rieures. 


ceptible  de  transmettre  a  ses  produits  ulterieurs  des 
caracteres  que  le  premier  pere  avait  donnes  a  ce  premier 
produit.  Des  faits  analogues  s'observent  chez  les  vege- 
taux.  Un  capitule  de  figuier  blanc,  feconde  par  du  pol- 
len de  figuier  rouge,  non  seulement  produit  des  graines 
teintees  de  rouge,  mais  se  colore  lui-meme  partiellement 
en  rouge  dans  des  parties  appartenant  incontestablement 
a  Forganisme  maternel.  L'influence  du  produit  sur  la 
mere  apparait,  dans  ce  cas,  d'une  fagon  evidente. 

En    resume,    Fhermaphrodisme    s'observe    assez   fre- 
quemment,  se  transmettant  sous  le  mode  familial;  cela 
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est  vrai,  tant  pour  1'hermaphrodisme  masculin  que  pour 
rhermaphrodisme  feminin;  on  a  meme  vu  les  deux 
varietes  coexister  dans  la  meme  famille. 

Tous  les  modes  de  transmission  ont  ete  observes. 
Tantot  on  note  Theredite  directe  de  pere  en  fils,  tantot 
1'heredite  collaterale,  plusieurs  freres  ou  sreurs  etant 
atteints;  on  peut  voir  la  malformation  se  transmettre 
dans  certaines  families  uniquement  par  les  femmes, 
c'est-a-dire  du  sujet  au  ills  de  sa  soeur,  mode  special 
d'heredite  que  nous  etudierons  plus  tard  sous  le  nom 
d'heredite  matriarcale.  Enfin  la  malformation  a  pu  se 
transmettre  par  telegenic,  du  premier  mari  d'une  femme 
aux  enfants  qu'elle  a  de  son  second  mari.  L'hermaphro- 
disme  est,  en  somme,  une  affection  des  plus  poly- 
morphes  quant  a  son  mode  de  transmission. 


GHAPITRE  X 

LES  MALFORMATIONS  CONGENITALES 
EN    GENERAL 


SOMMAIRE.  —  Malformations  accidentelles  non  transmissibles  ;  malfor- 
mations innees  transmissibles;  exceptions  a  cette  regie;  1'heredite 
des  caracteres  acquis;  les  cobayes  epileptiques  de  Brown -Sequart. 

Les  malformations  hereditaires  et  familiales  sont  des  «  mutations  ». 
analogues  a  celles  que  les  naturalistes  admettent  comme  origine  des 
especes  nouvelles.  Gonstatations  de  de  Vries.  Les  variations  mor- 
phologiques  sont  Tamorce  des  mutations. 


Dans  les  chapitres  precedents,  nous  avons  passe  en 
revue  un  certain  nombre  de  malformations  congenitales 
choisies  parmi  les  plus  frequentes  ou  les  plus  curieuses. 
II  est  inutile  de  pousser  plus  loin,  d'abord  parce  que 
nous  ne  saurions  arriver  a  epuiser  le  sujet,  les  malfor- 
mations congenitales  variant  a  I'mfini;  puis  surtout 
parce  que  Tetude  de  nouvelles  malformations  ne  nous 
amenerait  qu'a  des  considerations  analogues  a  celles 
precedemment  exposees. 

Toutes  les  malformations  congenitales  peuvent  se 
ranger  en  deux  categories ,  que  nous  avons  toujours 
retrouvees  dans  les  chapitres  precedents  :  la  premiere 
comprend  des  malformations  dues  a  des  accidents  de 
la  vie  intra- uterine,  ce  sont  de  veritables  mutilations 
ne  se  transmettant  pas  a  la  descendance ;  la  seconde 
est  formee  par  des  malformations  moins  intenses,  en 
general,  que  les  precedentes,  conservant  plus  la  syme- 
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trie  individuelle ,  et  se  repetant  le  plus  souvent  dans 
les  descendants  et  les  collateraux  du  sujet  atteint.  Les 
premieres  doivent  etre  appelees  malformations  acquises; 
elles  sont  de  m£me  ordre  que  les  malformations  surve- 
nant  chez  1'adulte  a  la  suite  de  traumatismes  ou  a  la 
suite  de  maladies,  elles  n'en  different  que  par  Fepoque 
de  la  vie  a  laquelle  elles  sont  survenues,  et  par  la  plas- 
ticite  plus  grande  du  sujet  qu'elles  ont  atteint;  elles  ne 
sont  pas  plus  hereditaires  que  les  malformations  sur- 
venues chez  1'adulte.  De  meme  qu'un  adulte  ay  ant  subi 
Famputation  d'un  bras  n'engendre  pas  des  enfants 
manchots,  de  meme  un  sujet  qu'une  bride  amniotique 
a  mutile  n'a  aucune  tendance  a  transmettre  sa  malfor- 
mation ;  s'il  a  des  enfants ,  ils  sont  normaux ,  nous  en 
avons  eu  de  nombreux  exemples  (p.  68).  Les  secondes 
doivent  etre  appelees  malformations  innees,  parce 
qu'elles  existent  deja  en  puissance  des  que,  par  Funion 
de  Fovule  et  du  spermatozoide ,  1'individu  s'est  consti- 
tue ;  elles  sont  susceptibles  de  survenir  egalement  dans 
les  descendants  et  dans  les  collateraux  du  sujet  atteint; 
leur  cause  est  anterieure  a  1'existence  meme  des  indi- 
vidus  qui  en  sont  porteurs ,  c'est  dans  1'ascendance  de 
ces  sujets  qu'il  faut  trouver  la  raison  des  malforma- 
tions qu'ils  portent. 

Les  causes  des  malformations  acquises  sont  mul- 
tiples; toutes  les  alterations  subies  par  1'oeuf  ou  ses 
enveloppes  peuvent  retentir  sur  la  croissance  et  sur  la 
conformation  de  I'embryon;  Fembryon  lui-meme  peut 
etre  atteint  de  maladies  ayant  pour  consequence  une 
alteration  de  forme  ou  de  constitution  de  Forgane 
atteint.  Les  soudures  congenitales  de  Fatlas  a  Foccipi- 
tal,  avec  modification  plus  ou  moins  grande  de  la  mor- 
phologic de  ces  os,  lesions  etudiees  par  Mouchotte,  par 
Felix  Regnault  et  par  moi-meme,  doivent,  comme 
Font  montre  ces  etudes,  etre  considerees  comme  la 
consequence  d'une  maladie  locale.  On  ne  peut  guere 
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1'appeler  arthrite ,  puisqu'elle  est  survenue  a  un  mo- 
ment ou  Farticulation  atloido-occipitale  n'est  pas  com- 
pletement  constitute;  mais  elle  est,  chez  1'embryon,  ce 
que  Farthrite  est  chez  Fadulte;  les  angiomes  et  chon- 
dromes  developpes  sur  Fectoderme  embryonnaire  peu- 
vent  egalement  etre  la  consequence  d'alterations  mor- 
bides  locales ,  et  etre  a  leur  tour  cause  de  malforma- 
tions plus  graves  :  becs-de-lievre ,  fissures  faciales,  etc. 
Lannelongue  et  Achard  en  rapportent  des  exemples 
dans  leur  beau  travail  sur  les  Affections  congenitales  j 
nous  avons  vu  quel  role  les  lesions  des  veines  et  des 
lymphatiques  du  foetus  ont  dans  la  production  des  hy- 
pertrophies congenitales  partielles;  rappelons  aussi  que 
Fanencephalie  est  le  resultat  d  une  meningite  foetale. 

Les  lesions  de  1'ceuf  et  de  ses  membranes,  adherences 
amniotiques,  brides  amniotiques,  oligamnios,  scleroses 
amniotiques,  jouent  un  role  de  premier  ordre  dans  la 
production  de  nombreuses  malformations ;  nous  1'avons 
vu  pour  les  malformations  plastiques ,  pour  certaines 
formes  compliquees  de  poly  dactylic  et  de  syndactylie, 
pour  la  plupart  des  amputations  congenitales,  pour  un 
certain  nombre  de  becs-de-lievre  aty piques  et  de  fis- 
sures faciales. 

Mais  il  faut  remonter  a  la  cause  premiere  de  la  ma- 
ladie  de  Fembryon  et  de  ses  enveloppes.  Le  plus  sou- 
vent  on  peut  la  retrouver  dans  une  maladie  de  la  mere, 
soit  que  les  germes  d'une  maladie  infectieuse  mater- 
nelle  forcent  la  barriere  placentaire  et  envahissent  1'or- 
ganisme  fcetal,  soit  que  le  sang  maternel,  intoxique  par 
des  substances  solubles,  ait  servi  d'intermediaire  a  1'in- 
toxication  fcetale  grace  aux  echanges  placentaires.  Dans 
bien  des  cas,  la  maladie  du  foetus  ou  de  ses  enveloppes 
trouve  ainsi  son  explication  dans  une  maladie  mater- 
nelle,  soit  infection  aigue  dont  la  date  repond  a  celle 
que  la  morphologic  des  lesions  permet  parfois  d'attri- 
buer  a  la  maladie  foetale,  soit  plus  frequemment  infec- 
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tion  ou  intoxication  chronique,  syphilis,  tuber culose, 
alcoolisme,  saturnisme,  morphinisme,  etc. 

II  arrive  toutefois  qu'aucun  trouble  de  la  sante  ma- 
ternelle  n'a  pu  etre  releve,  et  que  le  foetus  ou  ses 
enveloppes  portent  cependant  les  traces  d'une  lesion 
infectieuse. 

II  faut  invoquer,  dans  ce  cas,  le  microbisme  latent 
de  la  mere ;  les  microbes  n'ont  fait  que  traverser  1'orga- 
nisme  maternel ,  sans  y  causer  de  phenomenes  mor- 
bides  ay  ant  attire  1' attention. 

L'influence  paternelle  joue  egalement  un  role,  meme 
dans  les  malformations  acquises.  La  descendance  des 
alcooliques  males  offre  des  exemples  trop  frequents  de 
1'influence  desastreuse  de  Tintoxication  des  elements 
males  sur  le  produit  de  la  conception.  Us  montrent  que 
1'influence  teratogene  des  substances  solubles,  experi- 
mentalement  constatee  par  Fere  pour  un  grand  nombre 
de  substances,  se  manifeste  non  seulement  sur  Fceuf 
feconde,  mais  egalement  avant  la  fecondation  sur  les 
elements  sexuels  dont  la  fusion  va  constituer  le  nouvel 
etre,  sur  les  gametes,  pour  employer  le  terme  commode 
dont  se  servent  les  naturalistes  pour  designer  le  sper- 
matozoide  et  1'ovule  qui  vont  entrer  en  conjugaison. 

En  somme ,  les  origines  des  malformations  acquises 
peuvent  le  plus  souvent  etre  determinees  avec  preci- 
sion. 

L'origine  des  malformations  innees  est  d'une  deter- 
mination plus  delicate.  Cela  se  comprend,  puisque 
cette  origine  remonte  plus  haut  dans  les  generations 
anterieures.  Nous  avons  pu  mettre  en  relief ,  dans 
les  chapitres  precedents,  1'analogie  de  ces  malforma- 
tions innees  et  transmissibles ,  avec  les  modifications 
transmissibles  de  forme  ou  de  fonction  que  les  biolo- 
gistes  designent  sous  le  nom  de  variations  et  de  muta- 
tions. Nous  avons  DU  meme,  dans  le  cas  de  la  luxation 
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congenitale  de  la  hanche  et  dans  le  cas  des  dysostoses 
familiales  (achondroplasie,  dysostoses  cleido-craniennes), 
preciser  le  mecanisme  de  la  variation  morphologique 
aboutissant  a  la  mutation.  Quant  aux  causes  premieres 
de  ces  variations,  on  comprend  qu'elles  soient  impos- 
sibles a  determiner;  il  y  a  tous  les  intermediaires  entre 
1'etat  normal  et  les  variations  en  sens  divers ,  ou  plu- 
tot  1'etat  normal  oscille  perpetuellement  entre  certaines 
limites,  et  la  variation  n'est  que  Fexageration  d'une  de 
ces  oscillations.  Les  variations  que  presentent  les  ani- 
maux  et  les  plantes  sont  trop  classiques,  depuis  1'ou- 
vrage  de  Darwin  sur  ce  sujet,  pour  que  nous  rappelions 
en  quoi  elles  consistent.  Les  mutations ,  apparitions 
brusques  de  veritables  especes  nouvelles  sont  de  con- 
naissance  plus  recente ,  et  il  ne  sera  pas  inutile  d'en 
donner  des  exemples  qui  completeront  et  eclaireront 
ceux  que  nous  avons  vus  chez  rhomme. 

De  Vries  a  remarque  qu'une  plante  americaine, 
OEnothera  lamarckiana,  depuispeu  naturalisee  en  Europe, 
a  presente  subitement  des  mutations  spontanees.  Dans 
une  region  ou  elle  existait  en  grand  nombre,  il  recolta 
quelques  exemplaires  de  deux  especes  voisines  nouvelles, 
qu'il  denomma  OE.  brevistylis  et  OE.  loevifolia,  et  qu'il 
fallait  bien  considerer  comme  de  toute  nouvelle  forma- 
tion,  puisque  OE.  lamarckiana  lui-meme  etait  d'intro- 
duction  toute  recente  dans  le  pays.  OE.  brevistylis  dif- 
ferait  de  la  forme  type  par  1'atrophie  du  style  et  de 
1'ovaire;  OE.  Icevifolia  par  le  feuillage  epais,  1'absence 
de  duvet  sur  les  feuilles,  et  la  forme  en  creur  des  brae- 
tees  florales;  les  deux  nouvelles  especes  etaient  bien 
distinctes  de  Fancienne,  et  aucune  forme  intermediaire 
ne  les  reliait.  II  ne  s'agissait  pas  de  variations  pro- 
gressives analogues  a  celles  de  certaines  variations  des 
plantes,  mais  bien  de  mutations  brusques. 

De  Vries  cultiva  alors  en  grand  OE.  lamarckiana; 
chaque  annee  il  recoltait  plusieurs  milliers  de  graines 
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sur  des  pieds  normaux  et  les  semait;  chaque  annee  il 
obtint  un  certain  nombre  de  formes  nouvelles  repre- 
sentees  par  un  nombre  d'exemplaires  variant  de  un  a 
cent  cinquante;  la  plupart  reapparurent  chaque  annee. 
II  put  ainsi  distinguer  sept  especes  nouvelles  (OE.  gi- 
gas,  albida,  oblonga,  rubrinervis,  nanella,  lata,  scintil- 
lans),  differant  les  unes  des  autres  par  un  ensemble  de 
caracteres  relatifs  au  port ,  a  la  forme  des  feuilles ,  au 
duvet,  a  1'atrophie  des  etamines  ou  des  ovaires1.  Sou- 
vent  la  graine  presente  quelques  caracteres  differents, 
et  si,  au  milieu  d'un  grand  nombre  de  graines  d'OE.  la- 
marckiana  on  en  distingue  qui  presentent  des  particula- 
rites  appartenant  a  1'une  des  especes  filles,  il  y  a  des 
chances  pour  que  cette  graine  donne  naissance  a  un  pied 
appartenant,  non  a  Tespece  mere,  OE.  lamarckiana,  mais 
a  1'espece  fille  correspondante.  Ainsi  ce  ne  sont  pas  les 
conditions  speciales  de  culture  ou  se  sont  trouves  les 


1  Voici  le  schema  donne  par  De  Vries  pour  resumer   les   resultats 
qu'il  a  obtenus  : 

(E.  gigas.    (E.  albida.  (E.  oblonga.  (E.  rubrinervis.  (E.  lamarckiana.   (E.  nanella.  (E.  lata.   (E.  scintillans. 
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individus  qui  ont  cause  leur  mutation;  celle-ci  etait 
deja  realisee  dans  la  graine,  dans  1'ovaire  meme  de  la 
plante  primitive,  a  cote  d'autres  graines  qui  n'y  parti- 
cipaient  pas.  On  ne  peut  nier  1'inneite  de  la  mutation 
dans  ce  cas.  Elle  est,  du  reste,  comparable  aux  varia- 
tions de  bourgeons  qui  se  produisent  sur  les  vegetaux 
et  qui  consistent  en  ce  que ,  sur  une  meme  plante ,  se 
produit  un  jour  un  bourgeon  qui  porte,  soit  des  feuilles, 
soit  des  fleurs,  soit  des  fruits,  difFerents  de  ceux  du  reste 
de  1'arbre.  Les  diverses  varietes  de  brugnons  ou  peches 
lisses  sont  nees  ainsi  des  varietes  correspondantes  de  la 
peche  velue.  Dans  le  cas  de  YOEnothera,  la  variation 
porte,  non  plus  sur  le  bourgeon  de  rameau,  ni  meme 
sur  le  bourgeon  floral  total ,  mais  uniquement  sur  une 
graine  de  ce  bourgeon;  elle  n'en  est  pas  moins  de  meme 
nature. 

Dans  cet  exemple ,  les  mutations  paraissent  provo- 
quees  par  le  changement  de  milieu,  le  passage  d'un 
continent  a  1'autre.  Une  multitude  de  conditions  sont 
alors  modifiees.  Dans  certains  cas  ,  on  a  pu  mettre  en 
relief  Faction  de  certaines  de  ces  conditions  en  particu- 
lier.  Ainsi  Bonnier  a  vu  que  la  transplantation  en  cli- 
mat  alpin  amenait,  chez  certaines  plantes,  des  modifica- 
tions, dans  le  port  et  le  feuillage,  susceptibles  d'etre 
transmises  par  heredite ;  toutefois  les  modifications 
inverses  surviennent  par  le  retour  dans  les  terres  basses. 
II  y  a  done  la  formation  d'une  variete  temporaire  et 
non  d'une  espece  definitivement  constitute;  la  modifi- 
cation n'est  pas  indefiniment  hereditaire;  elle  ne  Test 
que  si  les  circonstances  continuent  a  etre  favorables  a 
son  apparition.  Bonnier  a  pu  realiser  experimentale- 
ment  la  production  des  varietes  alpines  en  sournet- 
tant  des  plantes  alternativement  a  une  forte  insola- 
tion dans  le  jour  et  a  un  froid  vif  pendant  la  nuit.  II  est 
done  certain  que  ce  sont  ces  alternances  qui  produisent 
la  variation.  Une  variation  de  meme  ordre  est  celle  que 
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Ton  peut  produire  chez  les  t£tards  de  tritons  et  d'axo- 
lotls,  en  les  maintenant  constamment  immerges;  la  me- 
tamorphose de  la  larve  aquatique  en  animal  parfait 
aerien  ne  se  produit  pas,  et  la  larve  finit  par  se  repro- 
duire  a  1'etat  de  larve.  On  peut  obtenir  ainsi  un  certain 
nombre  de  generations  toutes  a  1'etat  larvaire;  mais  si 
les  conditions  de  vie  aerienne  redeviennent  possibles, 
les  metamorphoses  reprennent;  la  variete  prodaite  de 
larves  munies  d'organes  sexuels  a  done  ete  passagere 
et  strictement  limitee  a  la  periode  dans  laquelle  les 
conditions  de  vie  ont  ete  modifiees.  La  persistance  des 
varietes  et  la  formation  d'especes  nouvelles  est,  dans 
les  cas  de  ce  genre ,  strictement  conditionnee  par  la 
persistance  des  nouvelles  conditions  d'existence.  Re- 
marquons  que  ces  varietes  sont  constitutes,  non 
seulement  par  des  anomalies  morphologiques ,  mais 
egalement  par  des  anomalies  physiologiques  qui  peu- 
vent  etre  considerees  comme  des  maladies  heredi- 
taires. 

Dessitz  a  provoque  experimentalement  des  modifi- 
cations morphologiques  de  plantes  diverses,  en  soumet- 
tant  les  graines  a  rimmersion  prolongee  dans  1'eau 
tiede  ou  dans  une  solution  d'acide  borique.  Malheureu- 
sement  Fexperience  n'a  pu  etre  suivie  dans  les  genera- 
tions suivantes,  les  graines  n'etant  pas  venues  a  matu- 
ration. Jusqu'a  plus  ample  informe,  il  faut  done  consi- 
derer  ces  experiences  comme  des  faits  de  teratogenie 
experimentale  analogues  a  ceux  que  Dareste  et  Fere 
ont  obtenus  en  soumettant  des  ceufs  de  poule  a  des 
influences  chimiques  ou  physiques  diverses.  Le  deter- 
minisme  de  la  production  des  varietes  morphologiques 
nouvelles  des  eHres  vivants  ne  nous  apparait  encore  que 
dans  une  vue  d'ensemble  et  aucunement  dans  les  details 
duplication. 

Les  eleveurs  pour  les  animaux,  les  horticulteurs  pour 
les  plantes,  arrivent,  il  est  vrai,  a  creer  des  varietes 
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hereditaires  bien  caracterisees ;  ils  ont  multiplie  les 
races  de  chiens  et  de  volailles,  ainsi  que  les  varietes  de 
roses  et  de  chrysanthemes.  L'exposition  annuelle  de  ces 
dernieres  permet  de  suivre  chaque  annee  une  progres- 
sion dans  la  differenciation  des  caracteres  morpholo- 
giques  des  diverses  varietes.  II  faut  toutefois  conside- 
rer  qu'eleveurs  et  horticulteurs  ne  font  que  selectionner 
les  individus  qui  presentent  spontanement  une  accen- 
tuation du  caractere  qu'ils  cherchent  a  developper ,  ou 
une  tendance  vers  une  aberration  quelconque  qui  devient 
le  point  de  depart  d'une  variete  nouvelle ;  ils  conservent 
et  developpent  des  tendances  innees,  mais  ne  les  creent 
pas.  Ges  variations  spontanees  sont  sans  doute  plus 
frequentes  chez  les  animaux  et  les  plantes  domestiques 
que  chez  les  animaux  sauvages,  parce  que  Tensemble  des 
conditions  est  modifle  chez  les  premiers  par  la  domes- 
tication autant  et  plus  que  chez  les  seconds  par  un 
changement  de  continent;  neanmoins  le  determinisme 
precis  de  1'apparition  de  ces  variations  ne  nous  est  pas 
encore  connu. 

Tout  ce  qu'il  nous  est  permis  de  dire,  c'est  qu'un 
changement  dans  les  conditions  generates  d' existence 
amene  une  tendance  a  varier  chez  quelques  descendants 
des  sujets  soumis  a  ce  changement;  mais  la  propor- 
tion de  ces  sujets  est  minime ,  il  n'est  pas  du  tout 
demontre  que  ce  changement  soit  une  adaptation  au 
nouveau  milieu.  Les  variations  semblent  se  faire  en  un 
sens  quelconque;  attribuer  a  la  nature  une  intelligence 
susceptible  de  produire  des  formes  nouvelles  adaptees 
au  milieu  est  une  idee  anthropomorphique  dont  il  faut 
faire  justice;  dans  le  cas  d'OEnothera,  les  variations 
sont  souvent  nuisibles  aux  individus  qui  les  portent; 
quelques-unes  de  ces  variations  portent  sur  la  reduction 
des  organes  genitaux  et  entravent  la  reproduction  de 
1'espece  de  nouvelle  formation.  Ge  n'est  qu'exception- 
nellement  et  par  hasard  qu'une  variation  peut  se  ren- 
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contrer  favorable  et  en  coincidence  avec  les  nouvelles 
conditions  de  vie;  mais,  cette  fois-la,  la  variete 
nouvelle,  favorisee  dans  son  developpement ,  vaincra, 
dans  la  lutte  pour  1'existence,  le  type  normal  de 
1'espece  transplanted.  Finalement,  les  especes  subsis- 
tantes  seront  seulement  celles  qui  sont  adaptees  au 
nouveau  milieu.  II  n'en  est  pas  moins  vrai  que  primiti- 
vement  les  variations  sont  desordonnees;  c'est  seule- 
ment la  lutte  pour  la  vie  et  la  selection  naturelle  qui, 
en  eliminant  les  variations  non  favorables,  creent 
cette  illusion  que  Faction  prolongee  de  conditions 
nouvelles  fait  survenir  des  formes  adaptees  a  ces  con- 
ditions. 

Gomparons  ces  faits  avec  ceux  qui  se  passent  dans 
1'espece  humaine.  Dans  1'espece  humaine  egalement,  les 
variations  sont  des  exceptions  rares;  1'heredite  joue  le 
role  presque  unique ;  1'action  des  conditions  exterieures 
sur  les  particularites  individuelles  autres  que  les  acci- 
dents morbides  est  a  peu  pres  nulle.  Un  fait  qui  le 
prouve  de  fagon  peremptoire  est  1'identite  presque  abso- 
lue  des  jumeaux  univitellins  j  elle  n'existe  pas  seule- 
ment a  la  naissance,  mais  malgre  les  differences  pos- 
sibles des  influences  ambiantes  elle  persiste  dans  la  vie. 
J'ai  eu  occasion,  pour  ma  part,  de  connaitre  quatre 
couples  de  jumeaux  univitellins  ;  tous  ces  jumeaux 
avaient  garde  jusqu'a  1'age  adulte  (et  m£me  pour  deux 
d'entre  eux  jusqu'a  la  vieillesse)  une  parfaite  identite 
de  conformation  physique,  d'allures,  de  gouts,  de 
caractere.  Pourtant  ils  avaient  fait  leur  vie  differem- 
ment  et  exercaient  des  professions  differentes,  ce  qui 
entrainait  pour  eux  des  differences  bien  tranchees 
dans  leur  genre  de  vie  ;  ces  differences  n'avaient 
compte  pour  rien  en  regard  de  1'identite  primordiale 
du  germe.  Gette  identite  est,  on  le  sait,  complete 
chez  les  jumeaux  univitellins,  puisqu'ils  resultent  de 
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la  segmentation  d'un  meme  oeuf.  II  en  resulte  deux 
spheres  vitellines  distinctes,  identiques,  sauf  le  vo- 
lume, a  1'ovule  primitif  et  identiques  entre  elles ; 
elles  developpent  chacune  un  embryon  Gette  identite 
d'origine  entraine  une  identite  parfaite  entre  les  deux 
embryons;  elle  subsiste  encore  soixante  ans  apres,  mal- 
gre  les  differences  des  influences  subies.  L'action  des 
conditions  exterieures  sur  rindividualite  est  done  a  peu 
pres  nulle  chez  I'homme. 

Gela  tient  a  ce  que  notre  organisme  resiste  parfaite- 
ment  aux  perturbations  d'origine  exterieure,  grace  aux 
mecanismes  regulateurs  si  sensibles  qui  ramenent  cons- 
tamment  notre  milieu  interieur  a  une  constitution  chi- 
mique,  a  un  etat  physique  et  a  une  temperature  fixes. 
Les  agents  exterieurs  ne  parviennent  a  influencer  gra- 
vement  nos  cellules  que  lorsqu'ils  sont  assez  puissants 
pour  vaincre  momentanement  cette  regulation  automa- 
tique ;  la  perturbation  qui  en  resulte  constitue  1'etat  de 
maladie.  Plus  cette  perturbation  se  prolonge,  plus  les 
consequences   sur  I'organisme  en  sont  graves.  Elles  se 
manifestent  beaucoup  plus  facilement  sur  les  organismes 
en  croissance  que  sur  les   organismes  adultes  dont  la 
forme   est  deja  defmitivement  fixee.   Geux-ci  toutefois 
contiennent   certaines    cellules ,    les    cellules    genitales 
(ovules    ou   spermatozoides ) ,   dont  les   destinees    ulte- 
rieures  pourront  etre  gravement  troublees  par  les  modi- 
fications qu'elles  ont  alors  subies.  Les  etres  qui  naissent 
de  1'union   de  ces  cellules  morbidement    alterees    sont 
modifies.   On   les  a  appeles  degencres,   et   1'etat   ou  ils 
se  trouvent  a  reyu  le  nom  d'etat  de  degenercscence. 

Les  auteurs  qui  ont  etudie  la  degenerescence  (et  ce 
sont  surtout  des  iieurologistes)  considerent  que  deux 
elements  la  constituent  :  ce  sont,  d'une  part,  des  tares 
somatiques  :  1'individu  est  grele,  petit,  ou  au  contraire 
anormalement  elance ;  il  presente  des  malformations 
diverses  :  asymetrie  cranienne  et  faciale ,  front  fuyant, 
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prognathisme,  oreilles  en  anse,  bourrelets  des  oreilles  de- 
roules,  lobules  adherents,  dents  deformees  et  irreguliere- 
ment  rangees,  deformations  thoraciques,  anomalies  digi- 
tales    telles  que  brievete   du  petit   doigt,   syndactylie, 
polydactylie;    il  n'y  a  peut-etre  pas   de  malformation 
congenitale  qui  n'ait  ete  considered  comme  un  stigmate 
de  degene'rescence.  D'autre  part,  la  degenerescence  est 
constitute  par  des  tares  intellectuelles  et  morales,  telles 
que  faiblesse   d'esprit,  absence  de  sens  moral,   coleres 
faciles  ,   emotivite ,  obsessions ,   peurs  morbides ,  et  par 
une  grande  tendance  aux  maladies  nerveuses  en  gene- 
ral et  particulierement  a  certaines  affections  qui  sont 
plus  specialement  dites  maladies    de   degenerescence  : 
tics,  chorees  chroniques,  folies  lucides,  tremblements,  etc. 
On  pourrait   aj outer  que,  chez   ces   sujets ,  le  systeme 
nerveux  n'est  pas  le  seul  systeme  trouble  par  la  tare 
parentale  :  ils  presentent  souvent  aussi  des  tares  dys- 
thyroidiennes,  myxcedeme  fruste,  retards  de  croissance, 
retard  du  developpement  genital;  des  tares  hepatiques, 
gros  foie ,  subictere ,  cholemie  familiale ;  des  tares  sple- 
niques ,  grosse  rate ,   anemie ;  des  tares  renales ,  albu- 
minurie  orthostatique ,  debilite  renale,  et,   en  general, 
une  sante  debile.   Larcher  a   ete  plus  loin   :    il   decrit 
comme  stigmates  obstetricaux  de  la  degenerescence  les 
positions  anormales  de  Tenfant  (presentation  de  Fepaule, 
du  siege,  de  la  face,  presentation  posterieure  du  som- 
met),  les  evolutions  anormales  de  Faccouchement ,  les 
circulaires  du  cordon,  les  dispositions  vicieuses  du  pla- 
centa; en  un  mot,  la  plupart  des  anomalies  que  1'ac- 
coucheur  peut  noter  au  moment  de  Taccouchement,  soit 
chez  la  mere,  soit  chez  1'enfant. 

D'autre  part,  Gharcot  a  montre  la  frequence  de  1'as- 
sociation  des  tares  nevropathiques  et  degeneratives  avec 
1'arthritisme ,  soit  dans  les  memes  families,  soit  meme 
chez  les  memes  sujets.  En  somme,  toutes  les  affections 
congenitales  et  tous  les  etats  morbides  familiaux 


200      LES  MALFORMATIONS  GONGEN1TALES  EN  GENERAL 

ont  pu  etre  considered  comme   dus   a   la    «  degeneres- 
cence  ». 

Gela  veut-il  dire  que  toutes  ces  affections  soient  tou- 
jours  degeneratives?  Gertes,  non.  Nous  avons  insists", 
dans  la  premiere  partie  de  ce  volume ,  sur  la  diversite 
de  Forigine  des  malformations  congenitales ;  cela  va 
nous  dispenser  de  repeter  que  les  anomalies  considerees 
comme  stigmates  de  degenerescence  peuvent,  dans  cer- 
tains cas ,  etre  le  fait  de  simples  accidents  de  la  vie 
intra- uterine  ou  meme  des  premiers  temps  de  la  vie 
aerienne;  dans  d'autres  cas,  au  contraire,  elles  ont  un 
caractere  de  famille,  susceptible  de  se  transmettre  dans 
de  longues  generations.  II  s'agit  de  savoir  si  la  consta- 
tation,  sur  un  sujet  donne,  d'une  anomalie  corporelle, 
un  bec-de-lievre  par  exemple,  doit  faire  considerer  que 
ce  sujet  est  predispose  aux  affections  degeneratives,  et 
particulierement  aux  nevroses  et  aux  psychoses  decrites 
comme  maladies  de  degenerescence.  G'est  a  1'observa- 
tion  clinique  de  repondre  :  elle  nous  dit  qu'il  est  fre- 
quent de  rencontrer  des  sujets  atteints  de  bec-de-lievre, 
soit  accidentel,  soit  familial,  et  qui  n'ont  aucun  autre 
signe  de  degenerescence ;  mais  elle  nous  dit  aussi  que 
les  sujets  atteints  de  nevroses  ou  psychoses  degenera- 
tives presentent  plus  souvent  que  les  autres  des  anoma- 
lies corporelles,  parmi  lesquelles  peut  se  trouver  le  bec- 
de-lievre;  ou  si  1'association  ne  se  fait  pas  sur  le  meme 
sujet,  elle  peut  se  faire  dans  la  meme  famille  sur  des 
sujets  differents.  Ges  constatations  ne  sont  pas  pour  nous 
etonner;  qu'il  s'agisse  d'anomalies  accidentelles,  bec-de- 
lievre  par  bride  amniotique  par  exemple,  ou  qu'il  s'agisse 
d' anomalies  innees,  tel  un  bec-de-lievre  heredo- fami- 
lial, Fexplication  que  nous  avons  de  leur  origine  per- 
met  de  comprendre  facilement  qu'ils  puissent  coincider 
avec  des  affections  dites  degeneratives.  Une  infection 
accidentelle  de  1'oeuf,  susceptible  de  produire  une  inflam- 
mation plastique  de  1'amnios  laissant  comme  reliquat 
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une  bride  amniotique,  n'est  pas  sans  retentir  sur  1'em- 
bryon.  Ses  tissus  peuvent  s'en  trouver  alteres  :  s'il  y  a 
alteration  grave,  Tembryon  meurt,  et  1'histoire  finit  la; 
si  1'alteration  est  legere,  1'individu  survit,  et,  si  elle 
persiste,  il  en  ressentira  les  consequences  dans  tout  le 
cours  de  son  existence;  on  comprend,  du  reste,  que  le 
tissu  nerveux,  le  plus  differencie  et  le  moms  susceptible 
de  regeneration,  soit  celui  qui  conserve  le  mieux  le 
souvenir  de  cette  influence.  On  peut  appeler  degenere  le 
sujet  ainsi  atteint;  mais  c'est  une  degenerescence,  pour 
ainsi  dire,  accidentelle.  De  meme  on  comprend  la  coin- 
cidence des  malformations  familiales  avec  des  tares  ner- 
veuses  ou  viscerales,  considerees  comme  degeneratives. 
Les  malformations  familiales  comme  les  variations  here- 
ditaires  en  general  surviennent  surtout  quand  les  con- 
ditions d'existence  des  ascendants  sont  modifiees;  chez 
Fhomme  et  les  animaux  superieurs ,  les  conditions  exte- 
rieures  d'existence  n'influent  sur  les  cellules  que  lors- 
qu'elles  provoquent  une  maladie,  et  cette  influence  n'est 
persistante  que  lorsqu'il  s'agit  de  maladies  chroniques, 
infections  ou  intoxications  prolongees.  On  comprend 
done  facilement  que  les  malformations  innees  et  heredi- 
taires  se  voient  avec  plus  de  frequence  dans  les  families 
pathologiques ,  et  coincident  parfois  dans  ces  families 
avec  des  malformations  congenitales  accidentelles  et  avec 
des  tares  degeneratives ,  consequence  directe  des  influences 
morbides.  Mais  cette  coincidence  est  loin  d'etre  une 
necessite.  Certaines  families  presentent  des  particularity's 
morphologiques  hereditairement  transmissibles  et  n'ont 
cependant  aucune  tare  de  degenerescence;  les  tribus 
sexdigitaires  en  sont  un  exemple.  II  est  done  tout  a  fait 
legitime  de  distinguer  :  1°  les  malformations  acquises, 
non  hereditaires,  consequence  d'une  maladie  foetale,  ou 
parfois  (tares  degeneratives)  d'une  influence  morbide 
subie  par  un  des  gametes  (ovule  ou  spermatozoide) ; 
2°  les  malformations  innees,  hereditaires  et  familiales, 
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qui  sont  du  meme  ordre  que  les  variations  et  les  muta- 
tions qui  s'observent  dans  toutes  les  especes  vivantes. 

Les  circonstances  ne  permettent  pas  toujours,  en  pre- 
sence d'une  malformation  donnee ,  de  dire  s'il  s'agit 
d'une  malformation  acquise  ou  d'une  malformation  innee. 
Toutefois,  dans  la  plupart  des  cas,  en  procedant  comme 
nous  1'avons  fait  dans  les  chapitres  precedents  pour  les 
malformations  les  plus  frequentes ,  on  arrivera  a  le 
faire  avec  une  quasi -certitude. 

Certains  auteurs,  surtout  parmi  les  naturalistes ,  ont 
conteste  la  non-heredite  des  caracteres  acquis.  Elle  est 
pourtant  incontestable  pour  ce  qui  est  des  malforma- 
tions acquises ;  elle  est  d'observation  journaliere ,  et 
aucune  theorie  ne  peut  prevaloir  centre  1'eloquence  des 
faits.  Pourtant  quelques  faits  paraissent  montrer  que  le 
principe  de  la  non-heredite  des  caracteres  acquis  n'est 
pas  completement  absolu ,  meme  quand  il  s'agit  des 
adultes;  il  faut  eclaircir  ce  point. 

II  importe  d'abord  de  bien  s'entendre  sur  ce  qu'il  faut 
appeler  caractere  acquis.  II  faut  se  garder  de  confondre 
«  caractere  acquis  »  avec  «  caractere  nouveau  »  ;  est 
«  acquis  »  tout  caractere  qui  resulte  de  1'intervention  d'un 
element  accidentel ;  est  «  inne  »  tout  caractere  qui  est  la 
consequence  de  1'evolution  naturelle  du suj et ,  non  troublee 
par  des  influences  eventuelles.  Ainsi  comprise,  la  non- 
transmissibilite  habituelle  des  caracteres  acquis  ne  peut 
etre  contestee ;  la  circoncision,  pratiquee  depuis  dixsiecles 
chez  les  Mahometans  et  depuis  vingt  siecles  chez  les 
Israelites,  n'empeche  pas  leurs  enfants  de  naitre  avec 
des  prepuces  normaux.  On  a  dit,  il  est  vrai,  que  si  les 
mutilations  dues  a  des  traumatismes  brutaux  ne  se  trans- 
mettaient  pas,  des  actions  locales  prolongees  devaient 
etre,  au  contraire,  susceptibles  d'etre  1'origine  de  mal- 
formations transmissibles.  Toutefois  la  mutilation  du 
pied  des  Ghinoises,  continuee  depuis  une  douzaine  de 
siecles,  c'cst-a-dirc  depuis  une  cinquantaine  de  genera- 
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tions,  ne  s'est  pas  transmise,  bien  qu'elle  exige  une 
compression  du  pied  prolongee  durant  toute  1'enfance. 
On  ne  comprend  pas,  du  reste,  comment  cette  trans- 
mission serait  possible.  Comment  le  fait  qu'un  individu 
est  prive  d'un  bras  pourrait-il  modifier  les  spermato- 
zoides  de  cet  individu,  de  telle  sorte  qu'ils  ne  puissent  plus 
donner  naissance  qu'a  des  sujets  prives  du  meme  bras? 
Gertes,  il  existe  dans  Forganisme  de  telles  correlations 
entre  toutes  les  parties  qui  le  composent,  qu'on  com- 
prendrait  parfaitement  que  Fablation  d'un  bras  puisse 
n'etre  pas  sans  influence  sur  Forganisme  en  general  et  les 
cellules  genitales  en  particulier ;  elle  pourrait  done  ame- 
ner  des  modifications  dans  la  descendance,  mais  nous 
ne  pouvons  savoir  quelles  seront  ces  modifications,  et 
il  n'y  a  aucune  raison  pour  qu'elles  portent  justement 
sur  le  membre  dont  1'ascendant  etait  prive. 

Gharrin  et  Le  Play  ont,  il  est  vrai,   montre   qu'un 
ecrasement  partiel  du  foie  de  la  mere  entraine  la  forma- 
tion dans  Forganisme  maternel  d'hepatolysines  qui,  pas- 
sant par  le  placenta,  peuvent  aller  alterer  le  foie  du  foetus 
qu'elle  porte.  Gette  experience,  tres  interessante,  prouve 
que  Fetat  des  organes  de  la  mere  peut  retentir  d'une  facon 
elective  sur  les  organes  correspondants  de  Fenfant ;  elle 
explique  certains  faits  d'heredite  au  premier  degre.  Peut- 
etre  faut-il  chercher  des  explications  analogues  aux  rares 
faits  de  transmission  de   caracteres  acquis  qui  ont  ete 
signales.  Mais  elle  ne  s'applique  pas  a  1'heredite  pater- 
nelle.  Kile  prouve  seulement  qu'une  maladie  de  la  mere 
peut   avoir   pour    consequence  une   maladie    du   meme 
organe  chez  1'enfant;  mais  cette  maladie  meme  est  un 
caractere  acquis,  puisqu'elle  est  due  a  Faction  d'hepatoly- 
sines sur  un  foie  deja  forme  •  elle  ne  prouve  pas  plus  contre 
le  principe  de  non-transmissibilite  des  caracteres  acquis 
que   la  transmission    de   la    syphilis   des   ascendants   a 
1'enfant. 

On  a  toutefois  cite  des  faits  isoles  de  transmission  de 


204      LES  MALFORMATIONS  CONGENITALES  EN  GENERAL 

caracteres  acquis.  Une  vache  ayant  perdu  une  come  par 
accident,  perte  suivie  de  suppuration,  aurait  donne  nais- 
sance  a  trois  veaux  dont  la  corne  du  m£me  cote  etait 
remplacee  par  une  petite  loupe  osseuse  attachee  a  la 
peau ;  en  cas  pareil ,  il  faudrait  avoir  soin  de  verifier  si 
la  mutilation  de  la  mere  est  bien  elle-meme  acciden- 
telle.  Gertes,  la  repetition  de  quelques  faits  de  ce  genre 
bien  etablis  entrainerait  la  conviction  ;  mais  il  faut  con- 
venir  qu'ils  sont  tres  rares,  et  qu'en  general  les  modi- 
fications accidentelles,  m£me  celles  dont  Faction  se  pro- 
longe  longtemps,  ne  se  transmettent  pas  a  la  posterite. 
Blaringhem1  a  vu  qu'on  pouvait,  par  des  traumatismes 
brutaux,  determiner  dans  certaines  plantes  des  modifica- 
tions susceptibles  de  se  transmettre.  Ainsi,  si  Ton  coupe 
au  ras  de  terre  des  plantes  de  mais,  les  rejetons  qui  en 
partent  portent  souvent,  a  la  place  de  1'epi  terminal  male, 
un  epi  ou  on  rencontre  a  la  fois  des  fleurs  males,  desfleurs 
femelles  et  des  fleurs  hermaphrodites.  Si  on  recueille 
les  grains  produits  par  ces  fleurs  femelles  ou  herma- 
phrodites et  si  on  les  seme ,  on  obtient  des  mais  qui , 
dans  50  a  75  pour  100  des  cas,  portent  aussi  des  fleurs 
femelles  ou  hermaphrodites  sur  leur  epi  terminal.  Le 
fait  est  instructif.  II  ne  faut  pas  le  presenter  comme  un 
exemple  de  transmission  d'une  mutilation  acquise,  mais 
comme  un  exemple  de  transmission  d'un  effet  secon- 
daire  de  cette  mutilation.  La  transmission  peut  s'expli- 
quer  par  ce  fait  que  1'effet  secondaire  porte  sur  1'organe 
meme  charge  de  la  reproduction,  sur  la  fleur  et  sur  la 
graine.  Le  cas  est  des  plus  curieux  pour  montrer  com- 
ment les  variations  peuvent  survenir  et  se  transmettre. 
II  faut  noter  aussi  qu'il  s'agit  plus  d'un  retour  a  un  etat 
ancien  que  d'une  acquisition  nouvelle;  les  plantes  a 
fleurs  unisexuees  derivent ,  en  eifet ,  on  le  sait ,  de 


1  BLARINGHEM,  A  propos  de  Ther^dite  des   mutilations   (Revue    des 
idees,  1905). 
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varietes  a  fleurs  hermaphrodites  ;  certaines  conditions 
maintiennent  le  type  dans  la  forme  actuelle,  la  varia- 
tion de  ces  conditions  amene  le  retour  des  individus 
vers  le  type  ancien ;  la  formation  des  varietes  nouvelles 
peut  avoir  des  causes  analogues. 

II  est  toutefois  un  fait  de  transmission  d'un  caractere 
acquis  experimentalement ,  qui  semble  incontestable ; 
c'est  le  cas  des  cobayes  epileptiques  de  Brown-Sequard. 
Get  auteur,  ayant,  dans  un  but  experimental,  pratique 
chez  des  cobayes  Themisection  de  la  moelle,  determina 
chez  eux  une  maladie  convulsive,  semblable  a  1'epilep- 
sie ;  les  cobayes  s'etant  reproduits ,  leurs  petits  pre- 
sentaient  de  semblables  convulsions  epileptiques.  Get 
exemple,  cite  par  Darwin  comme  «  le  plus  remarquable 
et  le  plus  digne  de  foi  de  transmission  d'un  caractere 
acquis  »,  semble,  en  effet,  demonstratif.  Et  Darwin,  qui 
semble  repugner  a  admettre  cette  transmission,  avoue, 
apres  Favoir  citee,  que  «  nous  ne  pouvons  guere  nous 
refuser  a  admettre  que  des  lesions  ou  mutilations  puissent 
etre  occasionnellement  hereditaires ,  surtout,  ou  peut- 
etre  m^me  seulement,  lorsqu'elles  sont  suivies  de  mala- 
dies1 ». 


1  Voici  la  traduction  litterale  de  la  communication  de  Brown- 
Sequard  a  ce  sujet  (Societe  royale  de  Londres,  1860,  p.  297)  : 

«  Transmission  hereditaire  d'affection  epileptique  accidentellement 
produite  :  il  est  bien  connu  que  le  nombre  de  faits  de  transmission 
hereditaire  d'une  affection  produite  accidentellement  est  tres  restreint, 
et  que  de  serieuses  objections  ont  etc  faites  £  la  plupart,  sinon  &  tous 
les  faits  de  cette  nature.  L'observation  suivante  est  une  preuve 
peremptoire  d'une  transmission  de  ce  genre. 

«  J'ai  vu  que  certaines  blessures  de  la  moelle  epiniere  chez  le 
cochon  d'Inde  et  d'autres  mammiferes  sont  suivies,  apres  quelques 
semaines,  par  une  maladie  convulsive  tres  voisine  de  1'epilepsie. 
Depuis  plusieurs  annees,  il  a  et6  frequemment  observe  que  les  petits 
d'un  certain  nombre  d'animaux  epileptiques  que  je  conserve  dans 
mon  laboratoire  sont  parfois  atteints  de  convulsions  epileptiformes. 
Depuis  quelques  mois,  j'ai  fait  des  observations  regulieres  sur  cet 
interessant  sujet,  et  j'ai  acquis  la  certitude,  par  une  observation  atten- 
tive, que  six  jeunes  cochons  d'Inde,  qui  ont  frequemment  des  attaques 
convulsives,  etaient  les  descendants  d'un  male  et  de  deux  femelles 
rendus  epileptiques  par  blessure  de  la  moelle  epiniere. 

«  Cette  observation  tire  son  importance  capitale  de  ce  fait  que,  si 
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Pour  tenir  compte  de  1'exception  constitute  par  les 
cobayes  de  Brown-Sequard,  on  dit  :  «  Les  modifications 
morphologiques  ou  anatomiques  acquises  ne  sont  pas 
hereditaires ;  seules ,  les  modifications  fonctionnelles  le 
sont.  »  Gette  conclusion  ne  repond  pas  a  la  realite  des 
faits,  car  la  transmission  des  alterations  fonctionnelles 
acquises  est  egalement  exceptionnelle,  comme  le  prouve 
F  observation  de  chaque  jour.  II  est  du  reste  certain  que 
les  alterations  fonctionnelles  repondent  a  des  alterations 
histologiques  constantes ,  mais  non  toujours  decelables 
a  nos  moyens  d'investigation.  Ce  qu'il  faut  dire,  c'est 
que  «  les  modifications  acquises ,  morphologiques  ou 
fonctionnelles,  ne  sont  transmissibles  qu'exceptionnel- 
lement  ».  Les  modifications  generalement  transmissibles 
sont  les  modifications  innees,  c'est-a-dire  celles  dont 
Forigine  ne  peut  etre  attribute  a  des  actions  acciden- 
telles  subies  par  les  sujets,  mais  remonte  a  des  modifi- 
cations latentes  de  ses  ascendants. 

Quant  a  determiner  dans  chaque  cas  particulier  les 
actions  qui,  agissant  sur  les  ascendants,  sont  suscep- 
tibles  d'amener  dans  leur  descendance  des  modifications 
transmissibles,  c'est  une  tache  qui  ne  peut  etre  menee 
a  bien  que  par  1'accumulation  d'observations  patiem- 
ment  suivies  a  ce  point  de  vue.  Un  fait  est  toutefois 
bien  etabli  des  maintenant :  c'est  que  les  changements 
dans  les  conditions  de  vie  auxquelles  une  espece  ou  une 
race  est  adaptee  amenent  dans  la  descendance  de  cette 
race  des  variations  qui,  contrairement  aux  idees  recues, 
ne  sont  pas  du  reste  forcement  des  modifications  favo- 


Tepilepsie  est  une  affection  qui  existe  naturellement  chez  le  cochon 
cTInde,  elle  doit  etre  neanmoins  si  exceptionnelle,  que  je  ne  Tai  jamais 
vue  que  dans  la  progeniture  d'individus  operes  et  rendus  epileptiques, 
et  le  nombre  de  cochons  d'Inde  que  j'ai  conserves  depuis  des  mois 
est  reellement  immense.  II  faut  done  conclure  des  observations  que 
Tepilepsie  ou  une  affection  qui  lui  ressemble  de  tres  pres  est  trans- 
mise  des  parents  a  leur  descendance,  bien  qu'accidentellement  pro- 
duite  chez  un  des  parents.  II  en  est  du  moins  ainsi  dans  1'espece 
animale  observee.  » 
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rabies  et  susceptibles  d'amener  une  adaptation  au  nou- 
veau  genre  de  vie.  Les  variations  se  font  dans  un  sens 
quelconque ;  le  plus  souvent  elles  sont  nuisibles,  et  alors 
la  progeniture  des  sujets  ayant  varie  ne  tarde  pas  a 
s'eteindre.  Ce  sont  vraiment  alors  des  variations  patho- 
logiques,  des  maladies  familiales;  les  variations  peuvent 
toutefois  eventuellement  etre  favorables,  elles  consti- 
tuent alors  des  caracteres  de  race  ,  et  les  sujets  qui  les 
presentent  sont  les  premiers  representants  de  races  ou 
meme  d'especes  nouvelles. 

Un  autre  point  egalement  bien  etabli  des  maintenant, 
c'est  qu'il  est  impossible  de  prevoir  quel  genre  de  varia- 
tion resultera  de  telle  ou  telle  modification  des  condi- 
tions d'existence.  II  est  m£me  impossible  de  savoir  sur 
quel  organe  ou  sur  quelle  fonction  elle  portera.  La  res- 
semblance  entre  les  parents  et  les  enfants  tient  evidem- 
ment  a  une  identite  a  peu  pres  complete  de  la  consti- 
tution chimique  du  protoplasma  des  oeufs  dont  ils  sont 
issus.  G'est  par  une  insensible  modification  chimique  de 
ce  protoplasma,  sous  1'influence  de  changements  de  con- 
ditions ,  que  les  modifications  hereditaires  surviennent 
dans  la  morphologie  de  la  race ;  mais  il  nous  est  impos- 
sible de  dire,  dans  1'etat  actuel  de  la  science,  quelle  est 
cette  modification  chimique  (c'est  par  milliards  que 
doivent  se  chiffrer  les  seules  modifications  isomeriques 
de  la  molecule  de  protoplasma  vivant),  et  quelle  est  la 
modification  morphologique  qui  y  correspond.  II  faut 
done  nous  contenter  de  savoir  que  les  malformations 
hereditaires  et  familiales  sont  le  fait  de  changements  dans 
les  conditions  d'existence  des  ascendants,  sans  que  nous 
puissions,  sans  doute  d'ici  longtemps  encore1,  penetrer 
plus  loin  dans  le  determinisme  de  ces  malformations. 


i  Les  etudes  nouvelles  sur  la  chimie  des  collo'ides ,  et  les  reactions 
des  anticorps  qui  montrent  la  specificite  des  substances  albuminoi'des 
de  chaque  espece  animale,  promettent  toutefois  des  lumieres  sur  ces 
questions. 
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En  resume  : 

Les  malformations  congenitales  doivent  etre  groupees 
en  deux  classes  : 

1°  Les  malformations  acquises,  resultant  d'influences 
nocives  subiespar  le  foetus,  1'embryon,  I'ceuf,  les  gametes 
(ovule  ou  spermatozoide).  Ges  influences  peuvent  sou- 
vent  etre  determinees,  et,  dans  Tespece  humaine,  elles 
sont  le  plus  souvent  la  consequence  de  maladies  des 
geniteurs.  Ges  malformations  acquises  ne  sont  ordinai- 
rement  pas  transmissibles  a  la  descendance. 

2°  Les  malformations  innees,  hereditaires  et  fami- 
liales;  elles  sont  de  meme  ordre  que  les  variations  et 
les  mutations  que  les  naturalistes  ont  observees  dans 
un  grand  nombre  d'especes  animales  et  vegetales ;  elles 
s'observent  surtout  quand  les  conditions  d'existence  de 
Fespece  se  modifient;  ces  modifications  causent  sans 
doute  d'insensibles  changements  dans  la  composition 
meme  du  protoplasma  des  cellules  en  general,  et  des 
cellules  sexuelles  en  particulier;  d'ou  une  modification 
morphologique  de  1'etre  issu  de  cette  cellule  sexuelle ; 
toutefois  le  detail  de  ce  determinisme  ne  peut ,  dans 
1'etat  de  la  science,  etre  autrement  precise. 


GHAPITRE  XI 
MALADIES  FAMILIALES  EN  GENERAL 


SOMMAIRE.  —  Comme  les  affections  congenitales,  les  maladies  post- 
natales  peuvent  etre  divisees  en  deux  groupes;  dans  le  premier, 
rentrent  les  maladies  acquises  du  fait  des  influences  morbides  acci- 
dentelles;  le  second,  beaucoup  plus  restraint,  comprend  les  mala- 
dies heredo  -  familiales ;  ce  sont  elles  que  nous  aliens  maintenant 
etudier. 

II  n'y  a  entre  les  malformations  cong^nitales  heredo- familiales  et  les 
maladies  post-natales  heredo -familiales  qu'une  difference  chronolo- 
gique;  toutes  derivent,  non  d'unc  influence  morbide  accidentelle, 
mais  d'une  tare  originelle;  la  seule  difference  est  que  la  tare  se 
manifesto  dans  le  premier  cas  avant  la  naissance,  et  que  dans  le 
second  cas  ses  consequences  n'apparaissent  que  tardivement.  On  voit 
du  reste  malformations  familiales  et  maladies  familiales  coexister 
dans  les  memes  families  et  parfois  sur  les  monies  sujets. 


Dans  les  chapitres  precedents,  nous  avons  vu  qu'il 
fallait  faire  deux  parts  dans  les  malformations  conge- 
nitales  :  les  unes  relevent  de  la  pathologic  foetale,  ce 
sont  des  accidents  morbides  de  la  vie  intra- uterine ; 
Fagent  pathogene  est  variable  ;  c'est,  selon  les  cas,  le 
traumatisme,  1'intoxication ,  Finfection  ;  mais  toujours 
on  peut  relever  une  influence  prenatale  exterieure  au 
sujet  meme,  un  agent  exogene,  accidentel,  de  m£me 
nature  que  ceux  de  la  pathologic  post-natale.  Les  mal- 
formations du  second  groupe  n'ont,  au  contraire ,  rien 
a  voir  avec  la  pathologie  ;  elles  relevent  de  processus 
evolutifs  dependant  de  la  constitution  primordiale  du 
germe;  elles  ont  par  consequent  une  cause  endogene, 

APERT.  Traite  des  maladies  familiales.  14 
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et  leur  origine  premiere  doit  etre  recherchee  dans  des 
influences  ayant  agi,  non  sur  le  sujet  malforme  lui- 
meme,  mais  sur  ses  ascendants  au  cours  des  genera- 
tions anterieures. 

La  raison  d'etre  de  cette  distinction  des  malforma- 
tions en  deux  groupes  ne  reside  pas  uniquement  dans 
leur  diversite  d'origine  ;  elle  a  une  importance  nosolo- 
gique  beaucoup  plus  considerable ;  les  processus  patho- 
logiques  sont  en  effet  purement  accidentels,  limites 
dans  leurs  consequences  a  Tindividu  lui-meme,  et  non 
directement  transmissibles  a  ses  enfants.  Les  processus 
evolutifs  sont,au  contraire,  familiaux;  non  seulement  ils 
sont  transmissibles  aux  descendants,  mais  encore  ils  se 
retrouvent  dans  la  parente  collaterale  ;  ils  sont,  en 
outre,  la  marque  d'une  tendance  a  la  variabilite  qui  fait 
qu'il  n'est  pas  rare  de  voir,  dans  les  families  atteintes, 
se  reproduire  sur  une  serie  de  sujets,  non  seulement 
une,  mais  deux,  ou  ineme  plusieurs  malformations. 

Dans  les  chapitres  qui  vont  suivre,  je  voudrais  mon- 
trer  que  ce  que  j'ai  dit  precedemment  des  affections 
prenatales  s'applique  aussi  aux  affections  qui  frappent 
1'enfant,  1'adolescent  et  1'adulte.  En  nosologie  post- 
natale,  il  est  aussi  necessaire  qu'en  nosologie  prenatale 
de  distinguer,  d'une  part,  les  processus  morbides  indi- 
viduels,  accidentels,  dus  a  1'influence  des  agents  mor- 
bigenes  exterieurs  ;  d'autre  part,  les  processus  evolutifs , 
qui,  bien  qu'apparaissant  tardivement,  sont  la  conse- 
quence de  la  constitution  meme  de  1'individu. 

II  faut  rechercher  Forigine  de  ceux-ci,  nullement 
dans  les  influences  actuelles  subies  par  le  sujet ,  mais 
bien  anterieurement,  dans  les  influences  qu'ont  pu 
subir  tels  ou  tels  de  ses  ascendants  dans  les  genera- 
tions precedentes.  Gomme  les  affections  prenatales  de 
me" me  origine,  ces  processus  evolutifs  post-nataux  sont 
hereditaires  et  familiaux  ;  ils  meritent  de  constituer  en 
nosologie  un  groupe  tout  special.  Les  maladies  fami- 
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liales  ne  se  distinguent  pas  des  autres  uniquement  par 
la  notion  etiologique  qu'indique  leur  etiquette,  mais 
aussi  par  tout  un  ensemble  de  caracteres  speciaux  dans 
leur  mode  d'apparition ,  leurs  symptomes,  leur  evolu- 
tion. Ges  caracteres  les  rapprochent ,  a  tous  les  points 
de  vue,  des  malformations  familiales.  Malformations 
familiales  et  maladies  familiales  forment,  en  realite,  un 
meme  groupe  nosologique  ;  la  distinction  fondee  sur 
1'apparition  avant  ou  apres  le  passage  de  la  vie  intra- 
uterine  a  la  vie  libre  etablit  simplement  une  demarca- 
tion chronologique ,  qui  n'a  du  reste  rien  d'absolu. 
Beaucoup  de  maladies  familiales  sont  amorcees  des  la 
vie  intra-uterine  ;  la  tare  reste  latente,  et  les  troubles 
morbides  ne  deviennent  manifestes  qu'ulterieurement. 
La  malformation  congenitale  de  la  hanche,  dont  nous 
avons  demontre  le  caractere  de  trouble  evolutif  heredo- 
familial,  est  le  resultat  d'une  conformation  vicieuse  de 
la  cavite  cotyloide  qui  se  constitue  dans  les  derniers 
temps  de  la  vie  foetale  ;  elle  ne  devient  manifeste  que 
longtemps  apres  la  naissance,  quand  les  premieres  ten- 
tatives  de  station  debout  et  de  marche  entrainent  le 
deplacement  de  la  t£te  femorale  qui  se  loge  mal  dans 
cette  cavite  deformee.  II  y  a  des  affections  familiales 
qui  se  manifestent  tantot  apres  la  naissance,  tantot 
avant.  Dans  Tosteopsathyrosis,  fragilite  continuelle  des 
os,  les  premieres  fractures  sont  souvent  intra-uterines ; 
mais  elles  peuvent  ne  se  produire  qu'a  1'age  de  deux  ou 
trois  ans.  II  existe,  du  reste,  des  conformations  vicieuses 
dont  il  est  impossible  de  meconnaitre  Fanalogie  avec  les 
conformations  vicieuses  congenitales ,  et  qui  cependant 
ne  peuvent  se  manifester  que  dans  le  cours  de  la  vie  extra - 
uterine  ;  les  plus  caracteristiques  sont  celles  qui  ont  rap- 
port aux  particularites  sexuelles,  elles  ne  peuvent  se  pro- 
duire qu'a  la  puberte".  Les  implantations  vicieuses  heredo- 
familiales  de  la  barbe,  les  anomalies  pigmentaires  de  la 
barbe  ou  des  poils  pubiens  ne  peuvent  evidemment  etre 
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manifestes  qu'a  cette  epoque.  On  a  meme  signale  des 
cas  d'atrophie  testiculaire  familiale  (Debove)1  et  d'atro- 
phie  uterine  familiale  (Mme  Vorontzoff)2,  consistant  en 
ce  fait  que  le  testicule  ou  Tuterus,  au  lieu  de  prendre 
leur  volume  normal  a  1'epoque  de  la  puberte ,  restent  a 
des  dimensions  tout  a  fait  enfantines.  II  va  sans  dire 
que  le  caractere  familial  de  1'affection  ne  peut,  dans  ce 
cas ,  se  manifester  par  1'heredite  directe ,  mais  unique- 
ment  par  1'heredite  collaterale.  II  en  est  de  meme  dans 
le  curieux  cas  d'bermaphrodisme  familial  de  Roubino- 
vitch  dont  nous  avons  parle  ci-dessus.  En  dehors  des 
caracteres  en  rapport  avec  le  sexe,  il  y  a  du  reste  des 
malformations  qui  peuvent  ne  se  developper  que  tres 
tardivement. 

Le  fait  de  ne  se  manifester  qu'apres  la  naissance  ne 
differencie  done  pas  profondement  les  maladies  familiales 
des  malformations  familiales.  On  a,  du  reste,  explique 
certaines  maladies  familiales  par  des  malformations 
familiales  ;  nous  verrons  que  1'atrophie  familiale  de  la 
papille  optique,  qui  rend  aveugle  vers  1'age  de  vingt  a 
vingt-cinq  ans  la  plupart  des  males  des  families  atteintes, 
a  ete  expliquee  par  une  conformation  particuliere  de  1'os 
sphenoide  qui,  a  l'age  ou  s'acheve  Fossification  de  cet 
os,  amene  la  compression  du  nerf  optique  a  son  passage 
dans  le  trou  optique.  Disons  enfin  que,  de  meme  que 
Ton  peut  voir  plusieurs  malformations  familiales  coin- 
cider  ou  alterner  cbez  les  sujets  d'une  meme  famille, 
de  m£me  une  malformation  familiale  et  une  maladie 
familiale  peuvent  coincider  ou  alterner.  Duchateau  a 
vu  la  paraplegic  spasmodique  familiale  coincider  avec 
une  malformation  congenitale  de  la  main3 ;  Jendrassik 
signale  la  coexistence  de  la  micromelie  et  de  la  para- 


1  DEBOVE,  Atrophie  testiculaire  familiale  (Med,  mod.,  1902). 

2  Mme  VORONTZOFF,  Trois  soeurs  dont  les  uterus  ont  le  volume  d'un 
pois  (Presse  medicals,  1896). 

3  DUCHATEAU,  Bull,  de  la  Soc.  med.  de  Gand,  1896. 
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plegie  familiales  f;  Fere,  la  coincidence  de  tics  fami- 
liaux  et  de  micrognathie  familiale2;  Muller,  celle  de 
1'acrocephalie  familiale  et  de  I'atrophie  essentielle  fami- 
liale du  nerf  optique ;  Comby,  celle  d'une  malformation 
hereditaire  des  pupillaires  avec  1'aplasie  moniliforme 
hereditaire  du  systeme  pileux  ;  Weil ,  Talternance 
du  sexdigitisme  et  de  la  polyurie  familiale  dans  une 
meme  famille3.  En  penetrant  dans  le  detail  de  Fetude 
des  maladies  familiales ,  nous  verrons  du  reste  s'accen- 
tuer  les  analogies  qu'elles  offrent  avec  les  malforma- 
tions familiales. 


1  JENDRASSIK,  Deutsche  Archiv.  f.  kl.  Med.,  1897,  t.  LVIII. 

«  FERE,  Societe  de  Biologie,  1896. 

3  WEIL,  Archives  de  Neurologie,  1894. 


CHAPITRE  XII 

MALADIES  FAMILIALES  DU   SYSTEME 
LOCOMOTEUR 


SOMMAIRE.  —  Heredo-ataxie  cerebelleuse;  maladie  de  Friedreich; 
formes  mixtes  entre  les  deux  affections. 

Paraplegic  spasmodique  familiale;  formes  interm^diaires  entre  la 
paraplegic  spasmodique  familiale,  la  maladie  de  Friedreich  et  The- 
redo-ataxie  ;  fausses  scleroses  en  plaques  familiales. 

Diplegie  cerebrate  familiale:  formes  intermediates  entre  cette  affec- 
tion et  les  precedentes. 

Combinaison  de  troubles  du  systeme  locomoteur  et  de  troubles  men- 
taux ;  atrophie  cerebelleuse  familiale  de  Bourneville  et  Grouzon ; 
idiotic  familiale  amaurotique. 

Caracteristique  anatomique  des  maladies  familiales  des  centres  iier- 
veux.  Age"nesie  elective  des  centres  nerveux;  atrophie  primitive 
sans  reactions  inflammatoires. 

Amyotrophies  familiales  myelopathiques,  neurotiques,  myopathiques. 

My o tonics  et  my oclonies  familiales.  Maladie  de  Thomsen;  paramyoclo- 
nus  multiplex;  choree  chronique  hereditaire  de  Huntington;  choree 
familiale  avec  rhumatisme,  endocardite,  debut  dans  le  jeune  age,  a 
opposer  a  la  choree  d'Huntington;  tremblements  familiaux. 

Paralysies  et  myotonies  periodiques.  Paraplegic  familiale  transitoire; 
paralysie  periodique  familiale  ou  myople'gie  familiale ;  paramyotonie 
d'Eulenbourg  ou  myotonie  periodique  familiale. 

Maladies  familiales  des  os.  Exostoses  osteogeniques. 


Les  maladies  familiales  du  systeme  locomoteur  ont  ete 
les  premieres  etudiees.  Bien  qu'aujourd'hui  on  ait  vu 
que  tous  les  organes ,  tous  les  tissus ,  toutes  les  fonc- 
tions  sont  susceptibles  d'etre  atteints  de  maladies  fami- 
liales, bien  que  les  maladies  familiales  des  organes 
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internes  (foie,  rein,  corps  thyro'ide,  etc.)  et  du  sang  ne 
soient  pas  d'un  minime  interet,  neanmoins  ce  sont  les 
maladies  familiales  du  systeme  locomoteur  qui  arreteront 
d'abord  notre  attention,  parce  qu'elles  sont  les  mieux 
connues,  les  mieux  defmies,  et  parce  que,  dans  leur 
infinie  variete,  elles  donnent  lieu  a  un  grand  nombre 
de  considerations  interessantes. 

La  maladie  de  Friedreich  et  I'heredo-ataxie  cerebel- 
leuse  de  Pierre  Marie  sont  peut-etre  les  meilleurs 
types  de  maladies  nerveuses  familiales. 

Her^do-ataxie  c£r£belleuse.  Pierre  Marie  a 

decrit  sur  le  nom  Theredo-ataxie  cerebelleuse  une 
maladie  qui  se  caracterise  :  1°  au  point  de  vue  des 
symptomes  par  une  incoordination  des  mouvements  a 
type  cerebelleux  (demarche  ebrieuse,  incertitude  mus- 
culaire  ,  tremblement  intentionnel ) ,  par  des  troubles 
de  la  vision  (atrophie  papillaire  avec  diminution  de 
1'acuite  visuelle,  et  retrecissement  du  champ  visuel), 
et  par  de  1'exageration  des  reflexes  rotuliens ;  2°  au 
point  de  vue  anatomique ,  par  Y  atrophie  manifeste  du 
cervelet ,  portant  surtout  sur  les  lobes  lateraux,  par 
rintegrite  relative  du  vermis,  par  la  diminution  de 
nombre  des  cellules  de  Purkinje,  par  1'absence  de 
toute  lesion  sclerotique  et  inflammatoire ,  et  par  1'inte- 
grite  complete  de  la  moelle  et  du  cerveau ;  3°  par 
Tabsence  de  toute  etiologie  autre  que  la  tare  fami- 
liale. 

Dans  les  families  suffisamment  nombreuses,  il  est 
interessant  de  suivre  1'apparition  de  la  maladie.  La 
famille  etudiee  par  Sanger-Brown  (fig.  77),  composee 
de  cinquante-cinqpersonnes,  dont  vingtet  une  atteintes, 
est  un  instructif  sujet  d'etudes.  La  maladie  a  frappe 
assez  irregulieremeiit  les  sujets  de  cinq  generations, 
atteignant  indistinctement  les  deux  sexes  ;  elle  a  par- 
fois  saute  une ,  deux  et  meme  trois  generations  ;  d'une 
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fa?on  generate,  sa  precocite  a  augmente  avec  les  gene- 
rations successives  ;  dans  une  lignee,  on  voit  la  maladie 
se  developper  a  46  ans  pour  la  premiere  generation, 
a  40  pour  la  deuxieme,  a  20  pour  la  troisieme,  a  14 
pour  la  quatrieme.  Dans  une  autre  lignee  on  releve  les 
ages  de  debut  suivants,  de  plus  en  plus  precoces  : 
46  ans,  40  ans,  35  ans,  16  ans  ;  dans  une  autre  encore, 
46  ans,  40  ans,  28  ans,  18  ans,  13  ans.  Gependant 
on  trouve  dans  les  troisieme  et  quatrieme  generations 
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Fig.  77.  —  Arbre  genealogique  d'une  famille  heredo-ataxique  observee  par  Sanger- 
Brown  (les  chifYres  indiquent  1'age  auquel  la  maladie  a  de"bute"  chez  les  sujets 
atteints). 

des  sujets  qui  ne  sont  tombes  malades  qu'a  40  ans 
passes  ;  il  y  a  de  grandes  varietes  d'age ,  meme  entre 
freres  et  entre  soeurs.  En  somme,  la  tare  s'est  mani- 
festee  assez  irregulierement  ;  nous  aurons  a  citer  des 
observations  de  maladies  familiales  ou  les  lois  de  1'appa- 
rition  de  la  maladie  sont  inflniment  plus  strictes. 
L'he"redo-ataxie  n'en  reste  pas  moins  un  type  remar- 
quable,  dont  Londe,  dans  sa  tres  suggestive  these,  a 
merveilleusement  mis  en  lumiere  les  rapports  avec  les 
affections  familiales  en  general  1. 

Maladie  de  Friedreich.   -  -  Friedreich  avait  decrit 
cette   affection   comme  la  forme  hereditaire  de  Tataxie 


LONDE,  H6redo-ataxie  cerebelleuse,  these  de  Paris,  1895. 
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locomotrice.  Brousse  fit  voir  Fautonomie  de  cette 
forme  morbide  et  lui  donna  le  nom  sous  lequel  elle  est 
connue.  Elle  se  caracterise  cliniquement  par  des  troubles 
de  la  coordination  des  mouvements  a  forme  tabeto- 
cerebelleuse,  par  de  Tinstabilite  musculaire  choreiforme, 
par  du  tremblement  intentionnel,  par  F  abolition  des 
reflexes  tendineux,  par  du  nystagmus,  et  par  de 
curieuses  deformations  dont  les  rapports  avec  les  autres 
symptomes  sont  encore  mal  elucides  ;  c'est  une  sco- 
liose  progressive  et  un  pied-bot  varus  equin  avec 
hyperextension  des  orteils;  les  douleurs  fulgur antes,  les 
crises viscerales,  les  paralysies  peripheriques,les  anesthe- 
sies,  le  signe  d' Argyll,  le  signe  de  Romberg  font  defaut. 
Anatomiquement,  il  existe  une  atrophie  de  la  moelle, 
portant  particulierement  sur  les  cellules  de  la  colonne 


Fig.  78.  —  Maladie  de  Friedreich.  Coupe  de  la  moelle,  region  dorsale. 

Gross.  :  7  diam. 

Les  cordons  poste*rieurs  sont  presque  completement  scle'rose's;  les  zones  cornu- 
commissurales  sont  presque  completement  epargnees.  II  existe  en  outre  une  scle"- 
rose  moins  intense  de  la  partie  posterieure  des  cordons  lateraux  au  niveau  du 
faisceau  pyramidal  croise  et  du  faisceau  cerdbelleux  direct.  Le  canal  de  I'Spen- 
dyme  est  entoure  d'un  tissu  gliomateux  (D^jerine  et  Letulle). 


de  Clarke,  et  sur  les  faisceaux  blancs  en  rapport  avec 
elle;  faisceau  cerebelleux  direct,  faisceau  de  Gowers, 
faisceau  de  Goll,  zone  marginale  de  Lissauer,  racines 
posterieures  (fig.  78).  Les  faisceaux  atteints  sont  le 
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siege  d'une  sclerose  particuliere ,  a  laquelle  ne  partici- 
pent  pas  les  septa  de  tissu  conjonctif,  ni  les  gaines 
conjonctives  perivasculaires  ;  la  nevroglie  est  seule 
atteinte  ;  cette  sclerose  nevroglique  est  formee  de  tres 
fines  fibres  reticulees  ou  disposees  en  tourbillon  (Deje- 
rine  et  Letulle)1  (fig.  79).  L'atrophie  des  elements 


Fig.  79.  —  Tourbillons  nevrogliques  medullaires  darts  la  maladie  de  Friedreich. 
Moelle  dorsale,  coupe  transversale,  cordons  posterieurs,  picro-carmin,  fort  gros- 
sissement.  On  voit  que  la  scleYose  est  due  a  1'entrecroisement  de  fibrilles  n^vro- 
gliques  tourbillonnant  en  tous  sens  et  orientees  dans  des  plans  divers  (Dejerine 
et  Letulle). 

nobles  parait  la  lesion  primitive  ;  la  proliferation  plus 
ou  moins  considerable  de  la  nevroglie  lui  est  secondaire 
(Dejerine  et  Thomas) 2. 

Enfin,  etiologiquement ,  le  caractere  familial  revet 
dans  cette  maladie  les  memes  particularites  que  dans 
Fheredo-ataxie  cerebelleuse ,  c'est-a-dire  qu'une  partie 
seulement  des  membres  de  la  famille  est  frappee ,  sans 


1  DEJERINE  et  LETULLE,  Medecine  moderne,  avril  1890. 

2  DEJERINE  et  THOMAS,  art.  Maladies  de  la  moelle,  in  Trait6  de  mede- 
cine  et  de  therapeutique ,  de  BROUARDEL  et  GILBERT. 
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distinction  de  sexe.  Toutefois  le  debut  est  plus  precoce  : 
c'est  dans  1'enfance  que  se  declare  la  maladie  ;  les 
debuts  tardifs ,  apres  seize  ans ,  sont  exceptionnels  ; 
aussi  les  malades  n'ont-ils  en  general  pas  de  descen- 
dance directe,  et  c'est  par  les  collateraux  que  s'affirme 
le  caractere  familial  de  la  maladie. 

II  existe  des  formes  frustes  de  la  maladie  de  Frie- 
dreich,  et  aussi  des  formes  mixtes,  intermediaires  entre 
la  maladie  de  Friedreich  et  I'heredo-ataxie  cerebelleuse 
a  la  fois  cliniquement  et  anatomiquement.  Dans  la 
famille  observee  par  Menzel,  la  maladie  qui  evoluait 
d'abord  chez  tous  les  sujets  avec  le  type  Marie  prenait 
ensuite  le  type  de  Brousse-Friedreich  ;  Fautopsie  d'un 
des  sujets  a  montre,  comme  dans  1'heredo-ataxie,  une 
atrophie  manifeste  du  cervelet  avec  disparition  des  cel- 


Fig.  80.  —  Heredo-ataxie  cerebelleuse  avec  participation  de  la  moelle  aux  lesions. 
Moelle  dorsale,  coloration  Weigert-Pal.  Gross.  :  5  diam.  i/2. 

Atrophie  de  la  substance  grise ,  plus  prononce"e  h  la  base  de  la  corne  ante"rieure  et 
dans  la  colonne  de  Clarke.  Deg6n6rescence  des  faisceaux  de  Gowers,  de"gene- 
rescence  partielle  du  faisceau  de  Goll.  Racines  greles,  mais  non  degener^es. 

lules  et  des  fibres  de  Purkinje  et,  comme  dans  la  mala- 
die de  Friedreich,  des  alterations  degeneratives  tres  pro- 
noncees  des  colonnes  de  Clarke  et  des  faisceaux  blancs 
poste>o-lateraux  ;  dans  la  famille  Haud,  etudiee  clini- 
quement par  Klippel  et  Durante,  et  anatomiquement 
par  Thomas  et  Roux  (fig.  80),  la  lesion  frappait  sur- 
tout  le  faisceau  cerebelleux  ventrolateral  de  Gowers; 
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dans  la  famille  decrite  par  Sanger-Brown,  trois  autop- 
sies ont  revele  des  lesions  identiques  completement 
entre  elles,  mais  differentes  de  celles  notees  dans  tous 
les  autres  cas.  La  moelle  etait  plus  atrophiee  que  le 
cerveau  et  que  le  cervelet  ;  les  lesions  frappaient  sur- 
tout  la  colonne  de  Clarke,  le  faisceau  cerebelleux  dorso- 
lateral,  le  noyau  dente  du  cervelet  et  le  corps  resti- 
forme.  Les  cas  de  Klippel  et  Durante  et  ceux  de  Sanger- 
Brown,  si  differents  par  les  lesions  anatomiques  du 
type  classique  de  Fheredo-ataxie  cerebelleuse  ou  la 
moelle  ne  presente  aucune  sclerose,  etaient  cependant 
typiques  au  point  de  vue  clinique  et  font  par  tie  des 
quatre  families  sur  la  description  desquelles  Marie 
s'etait  base  pour  etablir  le  type  morbide  qu'il  a  cree. 
J'insiste  sur  ce  point  pour  montrer  combien  il  est  diffi- 
cile, quand  il  s'agit  de  maladies  familiales,  d'etablir  un 
type  morbide  absolument  delimite.  II  semble  qu'il  n'y 
ait  presque  pas  deux  families  pouvant  £tre  atteintes 
de  facon  identique ,  tandis  que ,  dans  1'interieur  d'une 
meme  famille,  les  cas  semblent  caiques  les  uns  sur  les 
autres.  II  semble,  dit  Raymond1,  que  chaque  fois  qu'une 
tare  hereditaire  se  glisse  dans  une  famille  pour  devenir 
le  germe  d'une  maladie  nerveuse  qui  se  transmet 
ensuite  a  plusieurs  membres  de  celle-ci,  cette  maladie 
porte  Tempreinte  d'une  sorte  d'individualisme  qui  la 
distingue  des  affections  plus  ou  moins  semblables  qu'on 
observe  dans  d'autres  families. 

Nous  allons  noter  des  particularites  analogues  pour 
les  autres  maladies  familiales  des  centres  nerveux. 

Paraplegie  spasmodique  familiale.  —  Sous  le  nom 
de  paraplegic  spasmodique  familiale,  Strumpell  a  decrit 
un  type  morbide  familial ,  caracterise  cliniquement  par 
une  paraplegie  spasmodique  avec  exageration  des  reflexes 


1  RAYMOND,  Clinique  des  maladies  du  systeme  nerveux,  3e  serie,  p.  381. 
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et  clonus  du  pied,  sans  troubles  de  la  sensibilite  ni  des 
sphincters,  et  sans  troubles  trophiques;  revolution  est 
tres  lente ;  dans  le  seul  cas  ou  1'autopsie  ait  ete  faite , 
il  existait  une  atrophie  des  fibres  des  faisceaux  pyrami- 
daux,  avec  proliferation  tres  faible  du  tissu  interstitiel ; 
les  cordons  de  Goll  et  les  faisceaux  cerebelleux  partici- 
paient  faiblement  a  la  lesion ,  et  seulement  dans  les 
parties  superieures  de  la  moelle ;  Tatrophie  des  faisceaux 
pyramidaux  s'arretait  en  haut,  au  niveau  de  1'entrecroi- 
sement  bulbaire,  et  les  organes  encephaliques  etaient 
absolument  sains.  La  substance  grise  etait  partout  nor- 
male.  Strumpell  considere  qu'il  s'agit  d'une  degeneres- 
cence  systematique  primitive  des  cordons  pyramidaux, 
resultat  d'une  malformation  congenitale  de  ces  fais- 
ceaux. 

Depuis  le  memoire  de  Strumpell,  de  nombreux  faits 
cliniques  de  paraplegic  spasmodique  familiale  ont  ete 
publics ;  mais  aucun  n'a  ete  suivi  d'examen  necropsique. 
G'est  done  uniquement  au  point  de  vue  clinique  qu'a 
cote  des  families  realisant  a  peu  pres  completement  le 
type  de  Strumpell,  il  en  existe  d'autres  dont  la  maladie 
prend  une  forme  intermediaire  a  la  paraplegic  spasmo- 
dique et  a  Fheredo-ataxie  cerebelleuse ;  a  la  paraplegic 
spasmodique  s'ajoutent  alors  des  troubles  de  la  parole 
et  du  nystagmus. 

Lorrain1  a  public  un  interessant  cas  de  ce  genre, 
concernant  deux  sceurs,  dont  la  mere  et  une  de  ses 
soeurs,  le  grand- per e  maternel  et  un  de  ses  freres, 
etaient  atteints  de  la  meme  facon.  'Gette  famille  etait 
originaire  d'un  village  du  departement  de  1'Indre,  dans 
lequel  plusieurs  families  presentaient  des  maladies  here- 
ditaires  plus  ou  moins  analogues,  se  transmettant  de 
generation  en  generation  avec  les  mdmes  caracteres. 


1  LORHAIN,  Paraplegic   spasmodique  familiale,  Th.   de  Paris,  1898, 
obs.  XXVIII. 
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Nous  voyons  ici  le  caractere  familial  devenir  presque 
un  caractere  de  tribu. 

Pelizeus  et  Bernhardt  ont  decrit  des  cas  de  paralysie 
spinale  spastique  familiale  a  debut  vers  la  trentieme 
annee ,  et  s'accompagnant  de  troubles  de  la  deglutition 
etdulangage,  de  nystagmus,  de  paralysie  des  abducteurs 
oculaires.  Gilbert  Ballet  et  Rose1  ont  recemment  public 
des  cas  analogues. 

C'est,  semble-t-il,  a  des  cas  mixtes  de  ce  genre  qu'il 
faut  attribuer  les  faits  publics  sans  verification  iiecrop- 
sique  sous  le  nom  de  scleroses  en  plaques  familiales 
(Gestan  et  Guillain,  Brissaud). 

Parmi  les  affections  medullaires  familiales,  nous 
devons  citer  les  atrophies  musculaires  familiales  type 
Gharcot- Marie,  type  Dejerine-Sottas,  type  Hoffmann. 
Elles  se  rapprochent  cliniquement  des  myopathies  fami- 
liales, et  nous  les  etudierons  avec  elles. 

Diplegie  cerebrale  familiale.  -  -  De  la  paraplegic 
spasmodique  familiale  se  rapproche  beaucoup  la  diple- 
gie  cerebrale  familiale  de  Freud.  Les  enfants  qui  en  sont 
atteints  presentent  de  la  raideur  spasmodique  des  quatre 
membres,  du  nystagmus  et  des  troubles  de  la  parole. 
L'intelligence  reste  intacte.  Toutefois,  ce  type  n'est  pas 
etabli  anatomiquement.  On  a  note  des  formes  interme- 
diaires  entre  la  diplegie  cerebrale  et  la  paraplegic  spas- 
modique familiale  (Higier)  et  des  formes  avec  nystag- 
mus et  tremblement  intentionnel  (Mirto). 

Atrophie    cer^belleuse    familiale.  L'atrophie 

cerebelleu.se  familiale  de  Bourneville  et  Grouzon  est 
un  type  bien  etabli.  Cliniquement,  la  maladie  se 
caracterise  par  de  Fidiotie  et  de  la  diplegie  spasmo- 
dique ;  anatomiquement ,  par  une  diminution  conside- 
rable dans  le  volume  du  cervelet,  de  la  protuberance, 


1  GILBERT  BALLET  et  ROSE,  Societd  de  neurologic,  2  mars  1905, 
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du  bulbe,  et  des  pedoncules  cerebelleux  sans  aucune 
lesion  appreciable  du  nevraxe.  II  s'agit  d'une  atrophie 
simple,  sans  sclerose,  veritable  anomalie  de  developpe- 
ment.  Les  lesions  etaient  identiques  chez  les  deux  freres 
etudies. 

Maladies  mentales  familiales.  -  -  On  a  observe 
des  maladies  mentales  familiales  (psychoses  systema- 
tisees,  melancolies,  demences  juveniles,  folies  perio- 
diques ) ,  et  des  maladies  familiales  ou  les  troubles 
mentaux  se  combinent  a  des  troubles  somatiques 
(Trenel,  Fouque,  Bourneville  et  Seglas,  Oesker). 
L'idiotie  familiale  peut  etre  combinee  a  la  maladie  de 
Friedreich  (Nolan). 

Idiotic  familiale  amaurotique.  -  -  Sous  le  nom 
d'idiotie  familiale  amaurotique,  Sachs  a  decrit  une 
affection  familiale  se  developpant  des  les  premiers 
temps  de  la  vie  et  caracterisee  par  de  1'idiotie,  de 
la  paralysie  flasque  ou  spasmodique  generalised,  et 
de  Faffaiblissement  de  la  vue  aboutissant  a  la  cecite 
complete ,  avec  alteration  de  la  tache  jaune  et  atrophie 
des  nerfs  optiques.  Aux  autopsies  on  rencontre  les 
cellules  pyramidales  de  Fecorce  cerebrale  plus  ou  moins 
atrophiees  sans  aucune  reaction  inflammatoire. 

Les  affections  cerebrales  localisees  familiales  sont 
beaucoup  plus  rares.  Gilbert  Ballet  et  Foy  ont  signale 
la  surdite  verbale  congenitale  chez  deux  freres1. 

La  caracterisque  anatomique  de  toutes  ces  mala- 
dies familiales  des  centres  nerveux  est,  on  le  voit, 
une  agenesis  partielle  des  centres  nerveux,  dont  la 
localisation,  des  plus  variables,  est  en  rapport  avec 
Finfinie  variete  des  types  cliniques.  Tantot  Fagenesie 
frappe  un  organe  :  c'est  le  cas  dans  Fatrophie  cere- 


1  FOY,  These  de  Paris,  1906. 


224       MALADIES  FAM1LIALES  DU  SYSTEME  LOCOMOTEUR 

belleuse  familiale  de  Bourneville  et  Grouzon.  Tantot 
c'est  un  systeme  de  cellules  qui  est  atteint  :  ce  sont 
les  cellules  pjramidales  de  Fecorce  cerebrale  dans 
1'idiotie  amaurotique ;  ce  sont  les  cellules  de  Purkinje 
du  cervelet  dans  Fheredo-ataxie  cerebelleuse;  ce  sont 
les  cellules  de  la  colonne  de  Clarke  dans  la  maladie  de 
Friedreich ;  ce  sont  les  cellules  des  comes  anterieures 
dans  les  atrophies  musculaires  spinales  familiales. 
Tantot  enfin  1'atrophie  primitive  porte  sur  des  faisceaux 
blancs;  tels  les  faisceaux  pyramidaux  dans  la  paraple- 
gic spinale  familiale  de  Strumpell-Lorrain. 

D'une  fa§on  generale,  qu'il  s'agisse  de  lesions  de  la 
substance  grise  ou  de  lesions  de  la  substance  blanche , 
ce  sont  des  lesions  d'atrophie  et  d'agenesie  que  Ton 
trouve,  et  jamais  de  reactions  inflammatoires.  Rappelons 
toutefois  les  tourbillons  nevrogliques  que  nous  avons 
signales  dans  la  maladie  de  Friedreich ,  mais  pour  faire 
remarquer  a  nouveau  que  la  nevroglie  est  seule  atteinte, 
que  le  tissu  conjonctif  ne  participe  pas  a  la  prolifera- 
tion, et  qu'il  faut  considerer  ces  lesions  comme  secon- 
daires  a  I'atrophie  primitive  des  cellules  et  des  fibres 
nerveuses. 

Amyotrophies  familiales.  -  -  Les  atrophies  muscu- 
laires familiales  meritent  d'etre  etudiees  en  un  para- 
graphe  special.  On  a  cru  un  moment  qu'il  etait  possible 
d'opposer  les  amyotrophies  d'origine  medullaire,  acci- 
dentelles,  non  hereditaires,  non  familiales,  aux  myopa- 
thies  primitives,  sans  lesion  medullaire,  et  toujours 
familiales,  sinon  hereditaires.  Une  etude  plus  approfondie 
a  montre  que  la  question  etait  plus  complexe.  II  y  a 
des  amyotrophies  familiales  a  1'autopsie  desquelles  on 
trouve  des  lesions  de  la  moelle ;  il  en  est  ou  Ton  trouve 
des  lesions  des  nerfs;  il  en  est  enfin  ou  la  dystrophie 
de  la  fibre  musculaire  est  primitive.  Myelopathies  et 
myopathies  ne  sont  pas  sans  rapports  les  lines  avec  les 
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autres ;  il  y  a  des  passages  entre  elles ;  malgre  la  diffe- 
rence des  resultats  necropsiques ,  trop  de  rapports  cli- 
niques  les  unissent  pour  que  je  ne  les  rapproche  pas 
dans  un  groupe  commun.  Elles  affectent,  du  reste,  un 
certain  nombre  de  types,  entre  lesquels  existent  des 
intermediaries.  Voici  les  principaux  : 

Amyotrophie  type  Char  cot -Marie.  -  -  Maladie  fami- 
liale,  debutant  habituellement  dans  1'enfance  et  frappant 
un  grand  nombre  de  membres  d'une  m£me  famille  :  la 
mere  et  quinze  freres  et  soeurs  dans  un  cas  de  Dubreuilh ; 
le  bisaieul,  la  grand'mere,  la  mere  et  le  fils,  et  un  frere 
de  la  mere  dans  1'observation  de  Dejerine  ;  vingt-cinq 
personnes  en  quatre  generations  dans  la  famille  etudiee 
par  Hoenel.  Dans  la  famille  etudiee  par  Herringham, 
les  filles  transmettaient  a  leurs  enfants  males  la  mala- 
die  du  pere  sans  etre  prises  elles-m£mes,  selon  un  mode 
d'heredite  dont  nous  rencontrerons  des  exemples  nom- 
breux  a  propos  de  Themophilie. 

L'atrophie  debute  par  les  peroniers,  puis  gagne  toute 
la  jambe;  elle  se  generalise  plus  tard  aux  mains,  aux 
cuisses,  aux  avant-bras;  il  existe  parfois  des  troubles 
sensitifs  dans  la  region  atteinte.  La  marche  de  la  mala- 
die  est  tres  lentement  progressive. 

Dans  les  rares  autopsies  pratiquees,  on  a  note  une 
dege"nerescence  des  cordons  posterieurs  avec  alterations 
cellulaires  des  cellules  des  comes  anterieures  et  integrite 
des  cellules  de  Clarke ;  les  nerfs  peripheriques  sont 
atteints  de  pseudo-hypertrophie,  en  ce  sens  que  le  tissu 
conjonctif  et  les  gaines  lamelleuses  sont  hypertrophiees, 
tandis  que  les  fibres  nerveuses  elles  -me'mes  sont  atro- 
phiees.  Ges  lesions  sont  plus  marquees  a  la  peripherie 
qu'a  la  racine  des  membres. 

Amyotrophie    type  Dej6rine-Sottas.  Ce    type    est 

tres  voisin  du  precedent ;  il  s'en  distingue  cliniquement 
par  1'adjonction  de  symptomes  tabetiques,  ataxie,  dou- 

APERT.  Traite  des  maladies  familiales.  15 
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leurs  fulgurantes,  signe  d' Argyll  et  par  de  la  cypho-. 
scoliose ;  anatomiquement,  par  une  exaggeration  enorme 
de  la  pseudo-hypertrophie  des  nerfs  qui,  au  lieu  de  se 
contourner  aux  filets  nerveux  des  extremites,  frappe  les 
troncs  nerveux,  lesquels  se  transforment  en  gros  fais- 
ceaux  durs,  facilement  percus  sur  le  vivant. 

Amyotrophie  type  Hoffmann.  —  Gette  maladie  occupe, 
dans  le  groupe  des  amyotrophies  familiales ,  une  posi- 
tion tres  speciale  a  cause  de  deux  particularites  :  le 
debut  tres  precoce,  et  la  marche  rapide  conduisant  fata- 
lement  a  la  mort;  les  enfants  successifs  d'une  meme  mere 
ou  d'un  meme  pere  sont  tour  a  tour  frappes.  G'est  dans 
la  premiere  annee  et  parfois  m£me  des  la  naissance  que 
les  sujets  sont  atteints ;  on  s'apercoit  que  leurs  membres 
deviennent  flasques ;  1'atrophie  musculaire  est  difficile- 
ment  pergue  en  raison  du  peu  de  saillie  des  muscles  a 
cet  age  et  du  developpement  du  tissu  graisseux  sous- 
cutane,  mais  la  diminution  de  la  contractilite  electrique 
permet  d'en  suivre  les  progres.  Elle  debute  par  les 
cuisses,  les  fesses,  les  lombes,  la  nuque  et  gagne  les 
membres  de  la  racine  a  1'extremite ;  finalement  les 
muscles  respiratoires  se  prennent,  et  c'est  par  affaiblis- 
sement  progressif  de  Texcursion  respiratoire  que  les 
malades  meurent,  quelques  mois  a  quelques  annees  apres 
le  debut.  La  sensibilite  n'est  interessee  a  aucun  moment. 
Les  cellules  des  cornes  anterieures  ont  disparu ;  les  cor- 
dons blancs  pyramidaux  sont  degeneres,  ainsi  que  les 
racines  anterieures  et  les  nerfs  peripheriques.  Les 
muscles  presentent  les  memes  lesions  que  dans  les 
myopathies  primitives.  Dans  un  cas  de  My  a,  identique 
cliniquement  aux  faits  de  Hoffmann,  les  centres  nerveux 
etaient  intacts ;  seuls  les  muscles  etaient  alteres.  Ge 
fait  est  done,  au  point  de  vue  anatomique,  un  passage 
vers  les  myopathies  primitives  qu'il  nous  reste  main- 
tenant  a  etudier.  D'autres  formes  de  passage,  celles-ci 
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au  point  de  vue  clinique,  sont  Yatrophie  spinale  infan- 
tile familiale  de  Bruns,  plus  tardive  et  moins  aigue  que 
le  type  d'Hoffmann ,  Yamyotrophie  diffuse  infantile  de 
Concetti,  et  enfin  les  formes  aigues  des  myopathies 
primitives  (Haushalter). 

Myopathies  primitives.  On    groupe   sous   ce   nom 


Fig.  81.  —  Myopathie  primitive.  Section  transversals  du  muscle  brachial  ante"rieur 

en  son  tiers  supe"rieur. 
On  voit  a  gauche  un  groupe  de  fibres  musculaires  a  peu  pres  normales;  a  droite, 

un  certain  nombre  de  fibres  sont  hypertrophiees  au  milieu  d'un  faisceau  de  fibres 

presque  totalement  atrophie'es. 

un  certain  nombre  de  types  d'amyotrophies  caracterises 
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anatomiquement  par  Fintegrite  du  systeme  nerveux  cen- 
tral et  peripherique ;  les  muscles  seuls  sont  leses. 
L'affection  debute  dans  1'enfance ;  le  groupe  de  muscles 
d'abord  atteint  s'atrophie,  puis  Tatrophie  gagne  succes- 
sivement  d'autres  groupes  de  muscles.  Dans  certains 
muscles,  specialement  les  muscles  fascicules  (jumeaux, 
fessiers ,  deltoide ) ,  1'atrophie  des  fibres"  musculaires  est 
parfois  compensee  par  une  augmentation  de  volume  du 
tissu  conjonctif  perifasciculaire ,  pouvant  aller  jusqu'a 
une  pseudo-hypertrophie  tres  accentuee ;  la  sensibilite 
et  Fintelligence  ne  sont  pas  alterees  ;  1'evolution  est  tres 
lente.  Les  myopathiques  peuvent  atteindre  un  age 
avance. 

Anatomiquement  (fig.  81),  la  fibre  musculaire  est 
simplement  atrophiee ;  la  striation  est  tres  longtemps 
conservee.  La  degenerescence  est  exceptionnelle ;  les 
noyaux  marginaux  sont  augmentes  de  nombre ,  le  tissu 
conjonctif  in terstitiel  est  hyperplasie,  parfois  sclerose, 
et  souvent  infiltre  de  tissu  adipeux  qui  contribue  pour 
beaucoup  a  la  pseudo-hypertrophie. 

Selon  la  localisation  primitive  du  processus,  les 
auteurs  distinguent  un  certain  nombre  de  types  de  myo- 
pathies  primitives.  Constant  dans  la  meme  famille,  le 
type  morbide  varie  d'une  famille  a  1'autre,  et  certaines 
families  presentent  des  formes  intermediaires  aux  types 
les  plus  frequents. 

1°  PARALYSIE  PSEUDO-HYPERTROPHIQUE  DE  DUCHENNE  DE 
BOULOGNE.  --  Debut  aux  environs  de  la  cinquieme  annee 
par  raffaiblissement  des  membres  inferieurs,  avec  pseudo- 
hypertrophie  parfois  enorme  des  mollets  et  plus  tard 
des  fesses  (fig.  82).  L'atrophie  gagne  les  lombes  et 
entraine  une  attitude  et  une  demarche  toutes  speciales ; 
les  membres  superieurs  ne  sont  atteints  que  tardive- 
ment  et  incompletement ;  la  face  est  respectee. 

La  maladie  frappe  une  forte  proportion  de  sujets  dans 
les  families  atteintes,  mais  les  garpons  beaucoup  plus 
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souvent  que  les  fllles,  dans  la  proportion  de  quatre  gar- 
cons  pour  une  fille. 

2°  TYPE  CKURAL  DE  LEYDEN-MCEBIUS.  -  -  Meme  distri- 
bution, meme  evolution  que  dans  le  type  precedent, 
mais  atrophie  pure,  sans  pseudo-hyper trophie. 

3°  TYPE   SCAPULO-HUMERAL   OU   FORME   JUVENILE  o'ERB.   


Fig.  82.  —  Enfant  atteint  de  myopathie  primitive  a  type  pseudohypertrophique. 

Debut  dans  la  seconde  enfance  aux  approches  de  la 
puberte,  par  un  aftaiblissement  suivi  d'atrophie  des 
muscles  de  la  ceinture  scapulaire ,  puis  du  bras ;  la 
maladie  gagne  tardivement  les  membres  inferieurs. 

4°   TYPE   FACIO-SCAPULO-HUMERAL   DE   LANDOUZY-DEJERINE. 

-  Debut  dans  la  seconde  enfance  par  la  face ;  Fatro- 
phie  des  muscles  faciaux  entraine  une  expression  spe- 
ciale  de  la  physionomie  (facies  myopathique) ;  au  bout 
de  plusieurs  annees,  la  ceinture  scapulaire  et  beaucoup 
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plus  tardivement  la  ceinture  pelvienne  sont  atteintes 
comme  dans  le  type  precedent. 

On  a  vu  des  families  realiser  une  forme  scapulo- 
humerale  avec  adjonction  tardive  de  la  face  (type  sca- 
pulo-humero- facial).  Le  facies  myopathique  pent  ega- 
lenient  coincider  avec  le  type  crural,  soit  dans  sa  forme 
pseudo-hypertrophique ,  soit  dans  sa  forme  atrophique. 
Inversement,  on  a  vu  la  pseudo-hypertrophie  compliquer 
secondairement  des  formes  scapulo-humerales  ou  facio- 
scapulo-humerale,  restees  long-temps  typiques.  Zimmer- 
lin  a  raconte  1'histoire  de  la  famille  Lozli,  chez  qui 
1'atrophie  frappait  d'une  fa^on  precoce  et  intense  le  del- 
toide ,  longtemps  respecte  dans  les  types  communs  ; 
Brossard  a  vu  une  famille  ou  1'affection  debutait  par  les 
interosseux  des  pieds  (type  femoral  avec  grille  des 
orteils);  Cestan  et  Lejonne  ont  vu  chez  deux  freres 
1'atrophie  musculaire  se  compliquer  de  retractions  sclero- 
tendineuses.  Marie  a  decrit  une  forme  avec  ptosis  et 
participation  des  muscles  masticateurs  et  linguaux ; 
No'ica  a  vu  deux  freres  atteints  de  myopathie  primitive 
progressive  presenter  tous  deux  le  meme  aplatissement 
de  la  region  occipitale  droite  du  crane. 

Quel  que  soit  le  groupe  musculaire  primitivement 
atteint,  quel  que  soit  le  «  type  »  realise,  il  faut  remar- 
quer,  comme  Font  fait  Babinski  et  Onanoff ,  que  finale- 
ment  il  y  a  des  muscles  que  1'atrophie  atteint  presque 
toujours  soit  au  debut,  soit  au  cours  de  1'evolution  de 
la  maladie,  tandis  que  d'autres  muscles  sont  presque 
toujours  indefiniment  respectes  ;  les  muscles  presque 
constamment  atteints  sont  le  petit  pectoral,  le  grand 
pectoral  ( sauf  sa  portion  claviculaire ) ,  le  grand  dorsal, 
le  grand  dentele ,  le  rhomboide ,  le  long  du  cou ,  les 
sacro-lombaires,  les  tlechisseurs  du  bras,  le  biceps,  le 
brachial  anterieur,  le  long  supinateur,  les  fessiers,  le 
quadriceps  crural,  le  tenseur  du  fascia  lata,  les  peroniers, 
les  muscles  du  mollet,  le  jambier  anterieur;  les  muscles 
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respectes  presque  toujours  sont  le  sterno-cleido-mastoi- 
dien,  1'angulaire  de  Fomoplate,  le  coraco-brachial,  les 
muscles  ronds,  le  deltoide,  les  sus  et  sous-epineux,  les 
muscles  masticateurs ,  les  muscles  de  la  langue,  du 
larynx  et  du  pharynx,  le  diaphragme.  Or  il  y  a  une 
correlation  intime  entre  la  precocite  du  developpement 
des  muscles  et  leur  predisposition  a  la  myopathie. 
Damsch  a  constate,  d'autre  part,  que  les  muscles  les 
plus  atteints  par  la  myopathie  sont  egalement  ceux  dont 
on  note  le  plus  souvent  1'absence  congenitale  (grand 
pectoral,  grand  dorsal).  Sans  voir  comme  lui  dans  1'ab- 
sence  congenitale  de  ces  muscles  le  reliquat  d'une  myo- 
pathie foetale  arretee  de  bonne  heure  dans  son  evolution, 
il  est  rationnel  de  supposer  a  certains  muscles  une 
debilite  plus  grande,  les  rendant  plus  sujets  aux  troubles 
devolution. 

On  a  vu,  dans  certaines  families,  les  males  etre  seuls 
atteints  et  la  maladie  se  transmettre  uniquement  par  les 
femmes,  qui  restaient  elles-memes  indemnes  (Russell). 

Myotonies    et  myoclonies    familiales.    —  Le  nom 

de  myopathies  familiales  designe  plus  specialement  les 
amyotrophies  primitives ,  telles  que  nous  venons  de  les 
etudier. 

Toutefois  les  muscles  sont  le  siege  d'autres  affections 
familiales,  groupees  sous  le  nom  de  myotonies  fami- 
liales et  myoclonies  familiales,  dont  nous  devons  main- 
tenant  parler.  Les  chorees  familiales ,  les  tremblements 
familiaux  se  rattachent  au  meme  groupe. 

Maladie  de  Thomsen.  -  -  La  maladie  de  Thomsen  ou 
myotonie  familiale  est  une  affection  caracterisee  par  un 
trouble  tres  special  du  fonctionnement  musculaire  ;  au 
moment  ou  le  malade  va  faire  un  mouvement,  les 
muscles  appeles  a  se  contracter  sont  pris  d'une  con- 
tracture  transitoire  qui  dure  quelques  instants  et  immo- 
bilise un  moment  le  malade ;  puis  le  mouvement  s'effec- 


232       MALADIES  FAMILIALES  DU  SYSTEME  LOCOMOTEUR 

tue.  S'il  s'agit  de  mouyements  a  repetition,  comme 
ceux  de  la  marche  par  exemple,  la  contracture  dimi- 
nue  au  fur  et  a  mesure  que  le  mouvement  se  repete ; 
les  premiers  pas  seuls  sont  genes. 

Les  phenomenes  sont  d'autant  plus  accentues,  que 
le  mouvement  a  accomplir  exige  une  plus  grande  force. 
Us  predominent  aux  membres  inferieurs ,  et  puis ,  par 
ordre  decroissant,  aux  membres  superieurs,  au  tronc, 
au  cou,  aux  masticateurs ,  aux  muscles  de  la  langue, 
aux  muscles  de  1'oeil.  Les  mouvements  reflexes  (baille- 
ment,  clignement,  eternuement)  entrainent  les  memes 
troubles  que  les  mouvements  volontaires.  La  maladie 
debute  dans  Fenfance  et  dure  toute  la  vie,  sans 
entrainer  aucun  trouble  de  la  sante  generale;  les  temps 
froids  et  humides,  la  fatigue,  les  emotions  deprimantes, 
entrainent  Faggravation  des  symptomes. 

La  maladie  est  nettement  familiale.  Thomsen ,  qui 
etait  atteint  lui-meme  du  mal  qu'il  a  decrit,  a  note 
dans  sa  famille  onze  cas  repartis  sur  quatre  genera- 
tions. La  maladie  saute  parfois  une  generation;  les 
femmes  sont  relativement  epargnees. 

La  contractilite  electrique  des  muscles  presente  des 
perturbations  designees  sous  le  nom  de  reaction  myoto- 
nique.  L'excitabilite  musculaire  est  accrue;  les  contrac- 
tions de  fermeture  au  courant  galvanique  sont  egales 
avec  le  pole  positif  et  avec  le  pole  negatif ;  elles  sont 
torpides  et  se  prolongent  assez  longtemps  apres  que 
1'excitation  a  cesse.  Par  la  repetition  des  excitations, 
les  perturbations  s'attenuent,  comme  les  anomalies  des 
mouvements  le  font  par  la  repetition  de  ceux-ci. 

On  ne  trouve ,  aux  autopsies ,  aucune  lesion  du  sys- 
teme  nerveux;  les  muscles  sont  hypertrophies,  quand 
la  maladie  dure  depuis  quelque  temps;  1'aspect  d'athlete 
des  malades  coiitraste  avec  le  peu  de  developpement 
de  leur  force  musculaire,  qui  est  non  seulement  entravee 
par  la  contracture,  mais  reellement  diminuee.  Dans  les 
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faisceaux  musculaires,  le  protoplasma  non  differencie  est 
augmente  de  volume  aux  depens  de  la  substance  con- 
tractile, sans  que  le  tissu  conjonctif  interstitiel  soit 
aucunement  altere.  Le  developpement  de  la  fibre  mus- 
culaire  est ,  en  somme ,  incomplet ;  la  fibre  est  restee 
dans  un  etat  voisin  de  celui  de  la  periode  embryon- 
naire.  II  s'agit  done,  en  resume,  d'un  trouble  familial 
dans  le  developpement  des  fibres  musculaires. 

Myoclonies  familiales.  -  -  II  importe  de  ne  pas  con- 
fondre  les  myotonies,  caracterisees  par  des  contractions 
toniques  sur  place,  avec  les  myoclonies.,  qui  se  tra- 
duisent  par  des  mouvements  gesticulatoires.  La  choree 
electrique,  la  choree  fibrillaire,  le  paramyoclonus  mul- 
tiplex, sont  des  myoclonies  qui  n'ont  aucun  caractere 
familial.  II  faut  distraire  du  groupe  des  myoclonies 
un  type  special  qui  a  ete  longtemps  confondu  avec 
les  types  precedents  :  c'est  la  myoclonie  familiale , 
avec  crises  epileptiformcs  d'Unterricht.  II  s'agit  d'en- 
fants,  freres  et  soeurs,  qui  presentent  des  le  jeune  age 
des  convulsions  epileptiformes ;  vers  dix  a  quinze  ans, 
elles  diminuent  de  frequence ,  d'intensite  et  de  duree, 
et  finissent  par  disparaitre ;  entre  temps  apparaissent 
des  secousses  myocloniques,  marquees  surtout  aux 
membres  et  au  tronc,  et  parfois  s'y  ajoutent  du 
begaiement  et  des  difficultes  de  la  deglutition.  Ges 
faits  sont  rares. 

Choree  de  Huntington.  --  II  existe  une  serie  de  faits 
de  choree  chronique,  familiale  et  hereditaire,  qui 
doivent  un  instant  retenir  notre  attention.  Sous  le 
nom  de  choree  de  Huntington ,  on  distingue  cette 
affection  de  la  choree  vulgaire ,  passagere ,  acciden- 
telle  ,  frappant  presque  exclusivement  les  enfants ,  a 
laquelle  on  donne  le  nom  de  choree  de  Sydenham. 

Huntington,  de  Long-Island,  a  decrit  1'affection  qui 
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porte  son  nom  comme  commune  dans  cette  localite,  et 
se  transmettant  de  generations  en  generations  dans 
plusieurs  families,  dont  son  pere  et  son  grand -pere 
etaient  deja  les  medecins.  L'affection  y  debutait  a  trente 
ou  quarante  ans ,  atteignant  egalement  les  deux  sexes  ; 
elle  etait  progressive ,  aboutissant  a  1'affaiblissement 
intellectuel  et  £  la  mort  par  decheance  mentale  et  phy- 
sique; elle  ne  sautait  jamais  une  generation.  Lors- 
qu'un  membre  de  ces  families  avait  atteint  un  age 
avance  sans  avoir  de  choree  ,  on  pouvait  affirmer  que 
ses  enfants  resteraient  indemnes  non  seulement  de 
choree,  mais  aussi  de  troubles  psychiques.  Dans  la 
meme  region,  Waters  avait  observe  aussi  plusieurs 
families  atteintes  de  choree  hereditaire  aboutissant  sou- 
vent  a  la  demence.  Gormann  retrouvait  la  maladie  en 
Pensylvanie.  Lyon  observait,  dans  1'Etat  de  New- 
York,  trois  families  atteintes  de  la  maladie  depuis  plu- 
sieurs generations.  King,  Sinkler,  Knapp  ,  Mills,  en 
rapportent  ulterieurement  des  cas  observes  dans  les 
m£mes  regions  (Gongres  de  New -York,  1888). 

La  maladie  parait  done  particulierement  frequente 
dans  les  Etats  de  1'ouest  des  Etats-Unis,  assez  pour 
que ,  d'apres  Lyon ,  le  peuple  lui  ait  donne  un  nom 
special ,  migrims.  On  comprend  du  reste  que ,  contrai- 
rement  a  ce  qui  se  passe  pour  la  plupart  des  autres  ma- 
ladies familiales,  les  families  aient  pu  se  multiplier, 
surtout  dans  un  pays  neuf  comme  1' Amerique ,  puisque 
I'affection  ne  se  declare  qu'a  un  age  .tardif ,  et  que  les 
sujets  ont  le  temps  de  se  reproduire  avant  de  tomber 
malades.  Des  cas  familiaux  analogues  ont  ete  au  reste 
observes  depuis  en  Allemagne  et  en  Russie  ;  Launois  , 
Klippel,  en  ont  vu  deux  cas  en  France. 

Au  point  de  vue  de  la  forme  des  mouvements,  cette 
maladie  se  rapproche  de  la  choree  de  Sydenham;  elle 
en  differe  par  1'age  de  debut,  par  la  marche  progres- 
sive et  Tincurabilite ,  par  Fadjonction  tardive  de 
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troubles  psychiques ,  par  la  notion  familiale ,  enfin  par 
ce  fait  que  la  volonte  fait  cesser  temporairement  les 
mouvements1. 

Choree  familiale  avec  rhumatisme.  -  -  II  faut  ajouter 
que  la  coincidence  de  manifestations  rhumatismales,  et 
1'apparition  de  complications  endocarditiques ,  si  fre- 
quentes  dans  la  choree  vulgaire ,  sont  exceptionnelle- 
ment  notees  au  cours  de  la  choree  chronique  heredi- 
taire.  Gependant  j'ai  observe  une  famille  de  choreiques'2 
chez  qui  la  choree ,  bien  que  chronique  et  hereditaire , 
participait  d'un  certain  nombre  de  caracteres  de  la  cho- 
ree de  Sydenham  par  la  coincidence  de  rhumatisme  et 
d'endocardite  et,  jusqu'a  un  certain  point,  par  revolu- 
tion par  crises  de  deux  ou  trois  mois,  interrompues 
par  des  periodes  de  calme  relatif. 

Gette  famille,  dont  je  donne  ici  le  tableau  genea- 
logique  (fig.  83),  comprenait  cinq  membres  choreiques, 


cheques 
D  homines  sai/tt 
Qfrmmei  ia(nn 
Qsu/r&jar/v  dfjfxr/vnrf&els 

Fig.  83.  —  Tableau  ge"ne"alogique  d'une  famille  atteinte  de  choree  familiale,  avec 
association  de  rhumatisme  articulaire  aigu. 


quatre  freres  et  sosurs,  et  leur  grand-oncle  paternel. 

1°  Fille  de  dix-huit  ans;  depuis  1'age  de  sept  ans  et 
demi,  choree  chronique,  survenue  a  la  suite  d'une 
peur;  cette  choree  a  procede  par  poussees  aigues,  pen- 
dant lesquelles  la  choree  etait  tres  intense;  Fenfant  a 


1  D'ORMEA,    Choree    chronique,    onze    cas    en    quatre    generations 
(Riforma  medica,  25  mars  1892),  et  MACKAY,  dix-huit  cas  en   quatre 
generations  (Med.  News,  10  sept.  1904). 

2  Gette    famille    a   ete    presentee    a   la    Societe    de    neurologic    en 
mars  1905,  par  Brissaud,  Rathery  et  Bauer. 
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ete  soignee  a  plusieurs  reprises  a  I'hopital  Trousseau 
lors  des  exacerbations  du  mal.  A  douze  ans  est  surve- 
nue  pour  la  premiere  fois  une  attaque  de  rhumatisme 
articulaire  aigu,  pendant  lequel  les  mouvements  cho- 
reiques ont  disparu.  Us  sont  revenus  tres  violents  pen- 
dant la  convalescence. 

Depuis  lors,  des  attaques  de  rhumatisme  ont  alterne 
avec  des  exacerbations  choreiques.  A  quinze  ans  et 
demi,  premieres  regies;  depuis  lors,  les  mouvements  ont 
diminue.  En  octobre  1904,  violente  attaque  de  rhu- 
matisme articulaire  aigu,  suivie  d'une  rechute  de  choree ; 
cette  choree  a  dure  six  mois.  Le  Pr  Brissaud,  qui  a  vu 
£  cette  epoque  la  malade,  a  constate  que  les  mouve- 
ments etaient  completement  identiques  a  ceux  de  la 
choree  de  Sydenham.  En  septembre  1905,  nouvelle 
attaque  de  choree,  qui  a  dure  trois  mois.  Souffle  tres 
rude  au  premier  temps  a  la  pointe,  se  prolongeant 
dans  Faisselle  :  insuffisance  mitrale. 

2°Gar9on  de  seize  ans.  A  quinze  ans,  attaque  de  choree, 
qui  a  dure  deux  mois;  soigne  par  le  Pr  Brissaud.  Puis 
recemment  nouvelle  attaque,  precedee  par  quelques 
douleurs  articulaires. 

3°  Fille  de  treize  ans,  hospitalisee  dans  mon  service  a 
Fhopital  temporaire  d'enfants.  Premiere  crise  de  choree 
a  douze  ans  (oct.  1904),  tres  attenuee  au  bout  d'un 
mois.  Recrudescence  &  Noel  1904,  causee  par  Temotion 
d'avoir  recu  des  cadeaux;  guerison  en  avril  1905.  Elle 
reste  deux  moisguerie.  Rechute  en  juin.  Rechutes  suc- 
cessives  en  septembre  et  en  octobre ,  entrecoupees  de 
periodes  ou  les  mouvements  choreiques  disparaissent 
presque,  et  ne  sont  plus  sensibles  que  si  on  sollicite 
vivement  1'attention  de  la  malade  sur  un  sujet  quel- 
conque.  II  n'y  a  jamais  eu  de  rhumatisme,  il  n'y  a 
rien  au  cceur. 

4o  Garc.on,  onze  ans.  Premiere  crise  de  choree  a  huit 
ans ,  ayant  dure  deux  mois ;  seconde  crise  a  dix  ans  , 
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a  la  suite  (Tune  diphterie;  cette  seconde  crise  a  dure 
troismois;  unetroisieme  crise  s'est  produite  recemment. 
A  sept  ans  et  demi,  peu  avant  la  premiere  crise  de 
choree,  rhumatisme  articulaire  aigu. 

Le  pere  de  ces  enfants  n'a  pas  ete  lui-m£me  cho- 
reique, mais  il  a  eu  a  plusieurs  reprises  des  attaques 
de  rhumatisme.  La  mere  est  bien  portante,  non  cho- 
reique, sujette  aux  migraines. 

5°  Un  oncle  paternel  de  la  mere,  actuellement  age 
de  quarante-sept  ans,  a  eu  a  quinze  ans  une  choree 
violente,  pour  laquelle  il  a  ete  soigne  plusieurs  mois 
a  Fhopital  Trousseau.  Actuellement  il  a  une  jambe  qui 
est  animee  de  mouvements  constants  pendant  la  posi- 
tion assise.  Get  oncle  a  epouse  la  grand'mere  paternelle 
des  quatre  premiers  sujets,  apres  la  mort  de  son  pre- 
mier mari.  De  son  premier  mari,  cette  femme  avait  eu 
dix  enfants ,  dont  cinq  actuellement  vivants  (y  compris 
le  pere  de  nos  quatre  premiers  sujets);  aucun  n'a  eu  la 
choree.  De  son  second  mariage  avec  Toncle  choreique, 
elle  a  eu  six  enfants,  dont  trois  sont  encore  vivants; 
aucun  n'a  ete  choreique. 

On  voit  que  Taffection  qui  s'observe  dans  cette 
famille  est  differente  de  la  choree  de  Huntington  par 
revolution  a  rechute,  par  la  coincidence  de  rhumatisme 
et  d'endocardite ,  par  le  debut  dans  le  jeune  age,  par 
le  fait  que  1'heredite  n'est  pas  directe,  mais  collaterale. 
Elle  se  rapproche,  par  certains  de  ces  caracteres,  de 
la  choree  de  Sydenham.  Elle  est  un  nouvel  exemple 
de  ce  fait  que  nous  avons  si  souvent  remarque,  qu'en 
fait  de  maladies  familiales ,  il  existe  toujours,  entre 
les  types  nosologiques  les  plus  frequents ,  des  formes 
de  passage,  et  que  certaines  families  font  leur  maladie 
d'une  facon  qui  leur  est  propre,  de  telle  sorte  qu'a 
part  certaines  formes  assez  frequentes,  on  pourrait 
decrire  autant  de  types  morbides  que  de  families 
atteintes. 
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Tremblements  familiaux.  —  Un  trouble  musculaire 
assez  analogue  a  la  choree,  le  tremblement,  peut, 
comme  la  choree,  se  presenter  avec  le  caractere  fami- 
lial. II  y  a  des  families  de  trembleurs.  Dans  ces  families 
un  grand  nombre  de  sujets  se  mettent  a  trembler  a 
partir  d'un  certain  age,  et  le  tremblement  augmente  au 
fur  et  a  mesure  que  le  sujet  vieillit.  West  a  observe 
une  famille  de  trembleurs  composee  de  la  grand'mere, 
de  la  mere,  de  dix  enfants,  hommes  ou  femmes,  et  d'un 
certain  nombre  de  petits-enfants.  L'arbre  genealogique 
de  la  famille  observee  par  Dana,  et  celui  de  la  famille 
Holzl,  sont  assez  curieux  pour  etre  reproduits  (fig.  84 
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Fig.  84.  —  Tremblement  familial.  Tableau  genealogique  de  la  famille   observee 

par  Dana  i . 

et    85).    Dans    ces    families,    le    tremblement    surve- 
nait    des    le    jeune    age,    avant    la    puberte.    Debove 
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Fig.  85.   —  Tremblement  familial.  Tableau  genealogique  de  la  famille    Holzl  2. 

et  J.  Renault  ont  relate  1'histoire  d'une  famille  de 
trembleurs  issue,  chose  a  noter,  de  deux  conjoints, 
trembleurs  tous  deux  ,  sans  etre  parents  ;  presque 

1  D'apres  HAM  AIDE,  th.  de  Paris,  1892. 
*  D'apres  HAMAIDE,  th.  de  Paris,  1892. 
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tous  leurs  descendants,  mais  avec  quelques  exceptions, 
ont  ete  frappes  (fig.  86). 
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Fig.  86.  —  Famille  de  trembleurs,  issue  de  1'union  de  deux  conjoints  tous  deux 
trembleurs  (Obs.  de  Debove  et  J.  Renault,  Soctttt  medicate  des  Hopitaux,  1891). 
(Nous  avons  neglige"  dans  ce  tableau  les  sujets  morts  jeunes,  avant  1'age  ou  le 
tremblement  pouvait  apparaitre.) 

Comme  la  choree  de  Huntingdon,  le  tremblement 
familial  se  transmet  d'une  generation  directement  a  la 
suivante,  et  ne  saute  habituellement  pas  par-dessus 
une  generation.  Lorsqu'un  membre  de  la  famille  est 
indemne  ,  il  est  ordinaire  que  ses  descendants  le  soient 
egalement. 

Paraplegie  familiale  transitoire.  —  Toutes  les 
maladies  nerveuses  familiales  que  nous  avons  etudiees 
jusqu'ici  ont  ce  meme  caractere  de  ne  pas  retroceder  , 
une  fois  apparues;  elles  sont  permanentes,  progressives, 
et  durent  aussi  longtemps  que  le  sujet  lui-meme.  II 
n'en  est  pas  toujours  ainsi.  Lenoble,  de  Brest,  a 
observe  chez  trois  membres  de  la  meme  famille,  le  pere 
et  les  deux  fils,  une  singuliere  affection,  ayant  les 
allures  de  la  paraplegic  spasmodique  familiale,  mais 
avec  cette  particularite  bien  curieuse  que  les  troubles 
ont  ete  transitoires  ;  la  maladie  a  disparu  sans  lais- 
ser  aucune  trace.  Le  debut  a  eu  lieu  au  meme  age, 
chez  les  trois  sujets  ,  par  une  sensation  de  froid  avec 
fourmillements  et  douleurs  ;  puis  est  survenue  une 
phase  de  paraplegic  douloureuse,  avec  exageration  des 
reflexes  et  atrophie  des  membres  inferieurs  emp£chant 
la  marche;  apres  une  duree  de  plusieurs  annees,  il  n'est 
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plus  reste  qu'une  limitation  des  mouvements  des  orteils 
et  quelques  troubles  de  la  marche ;  ils  ont  finalement 
disparu  chez  le  pere;  le  fils  aine  en  est  a  la  phase  de 
declin,  le  cadet  est  en  pleine  paraplegic. 

A  moins  d'admettre  une  double  coincidence  tres 
curieuse ,  il  semble  bien  s'agir,  en  ce  cas,  d'une  para- 
plegic familiale  transitoire.  Gette  maladie  cree  une 
transition  entre  les  affections  nerveuses  familiales  per- 
manentes,  progressives,  incurables,  que  nous  avons  etu- 
diees  jusqu'ici,  et  celles  ou  les  troubles  sont  passagers, 
survenant  par  periodes  ou  par  attaques,  dans  I'intervalle 
desquelles  le  sujet  a  tous  les  attributs  de  la  sante  la 
plus  parfaite.  Remarquons  toutefois  que,  dans  ces  der- 
niers  cas,  il  s'agit  en  realite  de  maladie  chronique 
incurable ,  souvent  m£me  progressive ;  seules  les  mani- 
festations de  la  maladie  sont  intermittentes  an  lieu 
d'etre  permanentes.  Le  fond  morbide  n'en  subsiste  pas 
moins.  II  n'en  est  pas  ainsi  dans  la  maladie  de  Lenoble, 
qui,  si  sa  realite  se  confirme,  constitue  done  une  excep- 
tion remarquable  a  1'evolution  habituelle  des  affections 
familiales. 

Paralysie  periodique  familiale.  —  La  plus  curieuse 
de  ces  affections  nerveuses  familiales  a  manifestation 
intermittente  est,  certes,  la  paralysie  periodique 
familiale,  dont  nous  devons  la  vulgarisation  en 
France  a  Oddo  et  Audibert.  Un  jour,  a  son  reveil,  le 
sujet  s'apercoit  qu'il  lui  est  absolument  impossible  de 
remuer;  il  ne  peut  en  aucune  fa9on  modifier  la  position 
dans  laquelle  le  sommeil  Fa  surpris ;  tous  les  muscles 
stries  sont  absolument  paralyses  et  flasques,  sauf  les 
muscles  de  la  face  ,  de  la  langue ,  du  pharynx  et  le 
diaphragme.  La  sensibilite  est  integralement  conservee , 
ainsi  que  Fmtelligence ;  il  n'y  a  aucun  trouble  vaso- 
moteur.  Toute  contraction  musculaire  reflexe  est  abolie 
dans  les  muscles  paralyses ;  1'excitabilite  electrique  des 
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nerfs  et  des  muscles  est  totalement  disparue,  meme  si 
Ton  prend  pour  electrodes  des  aiguilles  fichees  dans  le 
muscle.  Au  bout  de  vingt-quatre  a  quarante-huit  heures, 
quelques  mouvements  penibles  surviennent  dans  les 
doigts,  puis  dans  les  bras,  eniin  dans  les  jambes,  puis 
dans  le  tronc;  les  reflexes  et  la  contractilite  electrique 
reparaissent  en  meme  temps. 

Dans  Tintervalle  des  crises,  le  sujet  jouit  d'une 
motilite  et  d'une  force  musculaire  absolument  normales. 
Ni  dans  1'intervalle  des  crises,  ni  pendant  les  crises, 
on  ne  constate  d'alteration  des  visceres,  du  sang,  des 
urines,  qui  soit  Tindice  d'un  trouble  nutritif  quelconque. 
La  sante  est  parfaite. 

Ces  crises  reviennent  a  intervalles  irreguliers,  sans 
que  rien  puisse  en  faire  soupsonner  le  retour.  Parfois 
on  note  des  crises  frustes,  qui  peuvent  survenir  non 
seulement  au  reveil,  mais  aussi  dans  le  cours  de  la 
journee,  toujours  apres  une  periode  d'inaction  muscu- 
laire. Ges  crises  sont  frustes  :  1°  au  point  de  vue  de 
limitation  de  la  paralysie  a  certains  groupes  muscu- 
laires,  toujours  les  memes  chez  les  memes  sujets,  et 
frequemment  les  memes  chez  les  differents  sujets  d'une 
me'me  famille  :  ce  sont  le  plus  souvent  les  muscles  des 
jambes;  2°  au  point  de  vue  de  1'intensite  :  les  muscles 
paralyses  n'ont  pas  toujours  perdu  toute  contractilite; 
3°  au  point  de  vue  de  la  duree ,  qui  peut  etre  limitee 
a  quelques  heures  ou  meme  quelques  instants. 

Le  debut  de  Taffection  a  lieu  le  plus  souvent  entre 
dix  et  vingt  ans,  sans  autre  condition  etiologique  que 
Theredite.  La  transmission  hereditaire  ne  suit  aucune 
regie ,  elle  a  lieu  sans  distinction  de  sexe ;  elle  ne  saute 
jamais  une  generation,  et  quand  un  membre  de  la 
famille  est  epargne,  sa  lignee  demeure  indemne.  Dans 
le  cas  de  Taylor  portant  sur  onze  sujets,  et  dans  celui 
de  Goldflam,  concernant  egalement  onze  sujets  repartis 
sur  cinq  generations,  1'affection  s'est  transmise  unique- 

APERT.  Traite  des  maladies  familiales.  16 
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ment  dans  les  lignees  feminines;  mais  il  n'en  est  pas 
toujours  ainsi,  puisque  Fobservation  de  Ghakhnovitch 
concerne  le  pere  et  le  fils. 

La  flaccidite  absolue  du  muscle ,  son  inexcitabilite  a 
Fapplication  directe  de  Felectricite ,  Finfluence  de  Fetat 
de  repos  prolonge  du  muscle  sur  1'apparition  de  la  crise, 
montrent  que  Faffection  a  son  origine  dans  le  muscle 
meme.  Et  cependant  le  muscle  n'offre  aucune  lesion 
constante.  On  a  toutefois,  dans  quelques  cas  seulement, 
note  une  diminution  ou  une  augmentation  de  volume 
de  certains  muscles,  et,  histologiquement,  de  Faugmen- 
tation  ou  de  la  diminution  du  diametre  des  fibres  pri- 
mitives ,  parfois  de  la  degenerescence  colloide  discrete ; 
en  somme,  rien  de  precis  ni  de  constant,  ce  qui  cadre 
du  reste  avec  le  retablissement  integral  des  fonctions 
dans  I'intervalle  des  crises.  En  tout  cas,  c'est  dans  le 
muscle  meme  et  non  dans  le  systeme  nerveux  qu'il 
faut,  d'apres  Oddo,  placer  Forigine  de  la  maladie.  Aussi 
propose-t-il  le  nom  de  myoplegie  periodique  familiale, 
ce  terme  de  myoplegie  s'opposant  a  celui  de  myotonie. 
Holtzapple,  a  qui  nous  devons  la  relation  de  dix-sept 
cas  de  paralysie  periodique  familiale ,  repartis  sur 
quatre  generations  d'une  meme  famille,  arrive  a  des 
conclusions  autres.  II  note  la  coincidence  des  migraines 
dans  la  meme  famille ;  on  comptait  en  effet ,  dans  cette 
famille,  dix-huit  migraineux ,  dont  cinq  etaient  en 
meme  temps  atteints  de  paralysie  periodique;  il  en 
conclut  que  la  paralysie  periodique  est,  comme  la 
migraine,  une  nevrose  vaso-motrice;  il  s'agirait  d'un 
spasme  de  Fartere  vertebrale  anterieure  entrainant 
Fischemie  temporaire  des  cellules  des  cornes  anterieures. 
L'administration  des  le  debut  de  deux  grammes  de 
bromure  de  potassium  et  de  dix  centigrammes  de 
citrate  de  cafeine  ferait,  d'apres  le  m£me  auteur,  avor- 
ter  rapidement  la  crise. 
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Myotonie  periodique  familiale  ou  paramyotonie  d'Eu- 
lenbourg.  -  -  A  la  myoplegie  periodique  familiale,  il 
faut  opposer  la  myotonie  periodique  familiale  (para- 
myotonie d'Eulenbourg) ;  c'est  une  myotonie  dans 
laquelle  les  fonctions  musculaires  sont  alterees  sur  le 
meme  type  que  dans  la  maladie  de  Thomsen;  mais, 
tandis  que  la  maladie  de  Thomsen,  si  elle  presente  des 
phases  d'aggravation  et  d'attenuation ,  n'est  jamais, 
a  franchement  parler,  periodique,  la  myotonie  perio- 
dique se  produit ,  comme  la  paralysie  periodique ,  par 
crises  transitoires  dans  Fintervalle  desquelles  le  sujet 
ne  presente  aucun  trouble  morbide.  Elle  est  done 
absolument  la  contre-partie  de  la  maladie  d'Oddo. 

Maladies  familiales  des  os.  — •  Pour  en  finir  avec 
les  affections  familiales  du  systeme  locomoteur,  il  me 
reste  a  parler  des  maladies  familiales  des  os.  Je  puis 
etre  bref  sur  ce  sujet,  m'etant  deja  longuement  occupe 
des  dysostoses  congenitales  familiales ,  achondroplasie , 
dysostose  cleido-cranienne.  dysplasie  periostale,  osteo- 
psathyrosis.  J'ai  montre  que  si  les  trois  premieres  de 
ces  affections  sont  toujours  congenitales,  il  n'en  est  pas 
de  meme  de  la  derniere;  si,  chez  des  enfants  atteints 
de  fragilite  constitutionnelle  des  os  ou  osteopsathyrosis, 
on  rencontre  parfois  des  reliquats  d'anciennes  fractures 
intra-uterines ,  il  est  loin  d'en  £tre  toujours  ainsi.  II  y 
a  done  autant  de  raison  pour  la  classer  dans  les  mala- 
dies familiales  que  dans  les  affections  congenitales.  En 
realite,  cette  dichotomie  ne  presente  aucun  inter£t. 
Aussi  c'est  dans  le  meme  groupe  des  dysostoses  here- 
ditaires  que  je  range  sans  hesitation  une  maladie  fami- 
liale des  os  qui  ne  se  manifeste  en  general  que  dans 
la  seconde  enfance ,  les  exostoses  osteogeniques.  La 
maladie  est  caracterisee  par  Fapparition,  dans  Fenfance 
ou  dans  Tadolescence,  de  tumefactions  osseuses  se  pro- 
duisant  primitivement  au  niveau  du  cartilage  epiphy- 
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saire,  paraissant  s'en  eloigner  au  fur  et  a  mesure  que 
1'os  s'allonge ,  mais  siegeant  neanmoins  vers  les  extre- 
mites  osseuses;  les  exostoses  sont  en  general  tres  nom- 
breuses ,  et  plus  ou  moins  symetriques ;  on  en  sent  des 
douzaines,  la  radiographie  en  revele  encore  davantage; 
elles  sont  composees  de  tissu  spongieux  bien  vascu- 
larise. 

II  s'est  produit,  pour  cette  affection,  ce  qui  a  eu  lieu 
pour  Fachondroplasie.  Pendant  longtemps ,  la  notion 
familiale  n'a  pas  ete  mise  en  lumiere;  on  confondait 
du  reste  avec  1'affection  qui  nous  occupe  bien  des  cas 
disparates  (chondromes  ossifies  malins ,  exostoses  trau- 
matiques  locales,  myosite  ossifiante  progressive,  etc.); 
mais,  une  fois  elimines  ces  cas  aberrants,  si  on  se 
donne  la  peine  de  rechercher  Fheredite  dans  les  obser- 
vations publiees,  on  la  constate  habituellement,  et, 
dans  les  cas  observes  depuis  que  1'attention  est 
attiree  sur  ce  point,  elle  est  a  peu  pres  constam- 
nient  notee.  Telle  est  Fobservation  de  Mery  et  Me- 
tayer1, concernant  dix  sujets  d'une  meme  famille 
repartis  sur  six  generations  :  les  males  etaient  seuls 
atteints;  les  femmes  etaient  indemnes,  mais  trans- 
mettaient  le  mal  a  leurs  enfants  males.  Telle  encore 
celle  de  Tessier  et  Denecheau  2  concernant  quatre 
sujets  repartis  en  trois  generations;  a  Fetranger,  les 
travaux  de  Heymann  (neuf  sujets),  Fischer,  Starck, 
Reineike,  Reulos,  Moukdine  sur  les  exostoses  osteo- 
geniques  contiennent  de  nombreux  cas  analogues3;  il 
faut  cependant  noter  le  resultat  negatif  de  Fenquete 
familiale  faite  par  Launois  et  par  Marie  dans  trois  cas 
d'exostoses  osteogeniques ;  il  faut  toutefois  considerer 
que  deux  de  ces  cas  sont  aberrants  a  plusieurs  points  de 


1  MEHY  et  METAYER,  Bulletin  medical,  1905,  p.  66. 

2  TESSIER  et  DENECHEAU,  Socidle  med.  des  hopitaux ,  1905. 

3  MOUKDINE,   Sur  rheredite   des    exostoses    osteogeniques    (Vratch, 
12  mars  1905,  p.  325-328). 
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vue.  En  les  admettant  cependant  comme  cas  francs, 
il  en  resulterait  seulement  que  les  exostoses  osteoge- 
niques,  comme  1'achondroplasie.  peuvent  parfois  sur- 
venir  a  1'etat  isole  dans  une  famille ;  neanmoins  on 
ne  pourrait  nier  que  Tune  et  1'autre  affection  aient 
souvent  tendance  a  reapparaitre  dans  les  families  une 
premiere  fois  frappees  dans  un  de  leurs  sujets  ;  mais 
on  comprend  que  les  circonstances  puissent  parfois  etre 
contraires  a  la  manifestation  de  cette  tendance1. 


1  On  a  signale  des  ostcites  hypertrophiantes  cle  Paget  familiales.  Tou- 
tefois  OEttinger  et  Agasse-Lafond,  qui  ont  public  dans  Ylcono- 
grnphie  de  la  Salpetriere,  1905,  I'interessante  observation  d'un  pere  et 
de  deux  fils  atteints  de  maladie  de  Paget,  et  qui  ont  reuni  a  ce  propos 
huit  observations  de  maladie  de  Paget  familiale,  pensent  qu'il  ne 
s'agit  pas  d'influence  familiale  veritable,  mais  seulement  du  fait 
que  les  membres  d'une  meme  famille  sont  soumis  aux  memes 
influences  nuisibles ,  et  dans  1'espece  a  Tinhalation  de  vapeurs 
d'acides  mineraux.  Us  ont  remarque  que  les  cas  de  maladie  dc  Paget 
se  voient  chez  les  individus  que  leur  profession  expose  aux  inhala- 
tions d'acides  ( blanchisseurs  qui  emploient  Teau  de  Javel,  graveurs , 
chapeliers,  etc.,  qui  emploient  Tacide  chlorhydrique).  La  maladie 
est,  a  leur  avis,  une  maladie  toxique.  II  faut  avouer  qu'elle  en  a  bien 
Failure.  On  Ta  du  reste  rapprochce  cle  la  maladie  du  son  du  cheval, 
qui  est  une  osteite  hypertrophiante  ge'neralisee,  due  a  une  alimen- 
tation vicieuse. 


GHAPITRE  XIII 

AFFECTIONS  FAMILIALES  DES  ORGANES 
SENSORIELS 


SOMMAIRE.   —   Paralysie  hulhaire  progressive   infantile   et   familial?. 

Ptosis  familiaux;  ptosis  familiaux-malformations  et  ptosis  familiaux- 
malaclies :  coincidence  clu  ptosis  familial  congenital  avec  une  confor- 
mation sp^ciale  du  crane;  ptosis  congenital  familial  avec  ophtalmo- 
plegie  et  paralysie  faciale;  ptosis  familial  tardif  de  Dutil.  Nystag- 
mus familial  essentie'l  congenital. 

Atrophie  papillaire  familiale  tardive;  role  suppose  d'une  conforma- 
tion vicieuse  du  sphenoide  dont  les  consequences  ne  se  manifestent 
qu'a  Tossificalion  totale  de  cet  os.  Atrophie  essentielle  familiale  du 
nerf  optique;  crane  en  forme  de  tour  dans  cette  affection.  Retinite 
pigmentaire  familiale ;  coincidence  sur  les  memes  sujets  ou  altcrnance 
dans  les  memes  families  avec  1'atrophie  papillaire  familiale  et  avec 
1'atrophie  familiale  du  nerf  optique. 

Dyschromatopsie  familiale  ou  daltonisme. 

Surdi-mutite  familiale. 


Les  affections  nerveuses  familiales  que  nous  avons 
jusqu'ici  etudiees  relevent  de  lesions  d'un  organe  entier 
(atrophie  cerebelleuse),  ou  de  lesions  d'un  systeme  en- 
tier  ( comes  anterieures ,  colonne  de  Clarke ,  faisceaux 
pyramidaux,  etc.).  L'affection  familiale  peut  etre  plus 
localisee  encore.  Elle  peut  porter  sur  un  groupe  defini 
de  cellules  nerveuses  ;  il  en  est  ainsi  surtout  au  bulbe, 
c'est-a-dire  au  point  des  centres  nerveux  ou  les  groupes 
cellulaires  sont  le  mieux  definis  et  le  plus  differencies 
anatomiquement  et  physiologiquement.  La  paralysie 
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bulbaire  progressive  infantile  familiale  de  Londe1,  le 
ptosis  familial  tardif  de  Dutil,  les  polioencephalites 
nucleaires  familiales  rentrent  dans  cette  categoric.  Les 
noyaux  les  plus  electivement  atteints  sont  ceux  des 
muscles  moteurs  oculaires.  De  meme  qu'a  cote  des 
atrophies  musculaires  familiales,  il  existe  des  chorees  et 
des  tremblements  familiaux ;  de  meme ,  en  passant  du 
systeme  moteur  general  a  la  musculature  particuliere 
de  Fceil,  on  observe,  a  cote  des  ptosis  et  des  paralysies 
nucleaires  familiales,  des  nystagmus  familiaux.  Nous 
allons  etudier  successivement  ces  diverses  affections. 


Paralysie  bulbaire  progressive  infantile  et  fami- 
liale. -  -  Londe  a  relate"  Fobservation  de  deux  freres 
atteints,  Tun  a  huit  ans,  1'autre  a  cinq  ans,  de  para- 
lysis bulbaire  progressive  infantile  et  familiale.  La  ma- 
ladie  debute  par  Fimpossibilite  de  fermer  completement 
les  yeux ,  I'impossibilite  de  plisser  le  front ,  la  diminu- 
tion du  reflexe  palpebral;  en  un  mot,  par  la  paralysie 
du  facial  super ieur.  Ulterieurement,  ptosis,  paresie  des 
levres  et  de  la  langue.  Impossibilite  de  souffler,  de  sif- 
fler,  de  crier;  troubles  de  la  deglutition  et  de  la  respi- 
ration; cornage.  Chez  les  deux  enfants,  prognathisme 
excessif  du  maxillaire  inferieur,  irregularites  dentaires, 
microdontisme  tres  accentue.  Deux  cousins  germains  du 
cote  maternel  ont  de  la  lagophtalmie.  Londe  a  analyse 
tres  soigneusement  les  antecedents  dans  les  lignes  pa- 
ternelle  et  maternelle;  on  retrouve  des  deux  cotes  des 
tares  nerveuses  et  «  degeneratives  ». 

Moty  a  observe  une  maladie  familiale,  frappant  un 
frere  et  deux  sceurs  et  comprenant  d'abord  des  troubles 
bulbaires  a  forme  de  paralysie  labio-glosso-laryngee ; 
ulterieurement,  demarche  titubante. 


1  LONDE,  Revue  de  medecine,  1893-1894. 
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Ptosis  familiaux.  —  On  observe  de  temps  en  temps 
des  families  dont  un  certain  nombre  de  membres  sont 
atteints  de  chute  de  la  paupiere  superieure.  Le  globe 
de  Fcei!  est  en  partie  reconvert  par  la  paupiere,  et, 
pour  regarder  devant  eux,  les  sujets  sont  obliges  de 
relever  la  tete  d'une  facon  exageree.  (Test  cette  chute 
de  la  paupiere  qui  porte  le  nom  de  ptosis. 

Parmi  les  ptosis  familiaux,  il  en  est  qui  sont  vrai- 
ment,  a  tous  les  points  de  vue,  des  malformations  et 
relevent  d'absence,  de  developpement  incomplet,  de 
defaut  d'individualisation ,  ou  d'insertion  vicieuse  du 
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Fig.  87.  —  Ptosis  familial  congenital  avec  ophtalmoplegie ,  nystagmus  et  conforma 
tion  speciale  du  crane  (cas  de  Gourfein). 


muscle  releveur  de  la  paupiere  superieure;  j'en  ai  deja 
parle  dans  la  partie  de  cet  ouvrage  qui  concerne  les 
malformations  (page  156).  Ilexiste  aussi  des  ptosis  fami- 
liaux qui  ne  surviennent  que  pendant  la  vie  extra -ute- 
rine et  sont  progressifs  a  la  fagon  des  amyotrophies 
et  qui  s'associent  a  des  paralysies  atrophiques  progres- 
sives des  muscles  des  yeux ;  ceux-la ,  d'apres  la  classi- 
fication usuelle ,  ne  sont  plus  une  malformation ,  mais 
une  maladie  veritable.  Entre  ces  deux  groupes,  qui 
pourraient  sembler  irreductibles  Fun  a  Tautre,  prennent 
place  certains  faits  qui  tiennent  des  premiers  par  le 
caractere  congenital  et  stationnaire ,  et  des  seconds  par 
Tassociation  de  paralysies  oculaires  et  parfois  meme  de 
nystagmus.  Telle  la  famille  decrite  par  Gourfein j  (fig.  87), 
dont  six  membres  etaient  ptosiques,  la  grand'mere  pater- 

1  GOUKFEIN,  Archives  d'ophtalmoloffie,  1896,  p.  721. 
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nelle ,  le  pere ,  ses  quatre  gargons ,  tandis  que  deux  fil- 
lettes  etaient  indemnes.  Chez  tous,  le  ptosis  etait  conge- 
nital ;  il  etait  associe  a  la  paralysie  de  tous  les  muscles 
externes  de  Foeil  (ophtalmoplegie  externe  totale),  a  du 
nystagmus  rotatoire,  et  a  une  conformation  speciale 
de  la  partie  anterieure  du  crane,  la  saillie  des  arcades 
sourcilieres  etant  remplacee  par  un  meplat.  Chez  les 
deux  enfants  indemnes,  cette  conformation  particuliere 
manquait,  ainsi  que  les  manifestations  associees.  Mal- 
formation cranienne,  ptosis,  ophtalmoplegie,  marchaient 
done  de  pair  et  etaient  etroitement  lies  I'une  a  Fautre. 

Henck  a  decrit  une  affection  congenitale  assez  sem- 
blable  a  celle  decrite  par  Gourfein  :  ophtalmoplegie 
externe  et  ptosis  associes ,  atteignant  une  mere  et  trois 
de  ses  enfants  sur  quatre.  Ges  trois  enfants  presentment, 
a  leur  naissance,  une  particularity  du  squelette  cranien  : 
leurs  fontanelles  etaient  fermees ;  elles  etaient ,  au 
contraire,  normales  chez  le  quatrieme  enfant,  non 
ophtalmoplegique.  II  est  done  bien  etabli  que  1*  ophtal- 
moplegie familiale  est  parfois  en  rapport  avec  des  par- 
ticularites  de  developpement  ou  de  conformation  du 
squelette  cranien.  Nous  verrons  plus  loin  qu'il  en  est 
de  meme  de  Fatrophie  familiale  du  nerf  optique.  Avant 
d'insister  sur  les  relations  entre  les  maladies  familiales 
oculaires  et  les  conformations  hereditaires  particulieres 
du  crane,  terminons  d'abord  ce  qui  a  trait  aux  affec- 
tions familiales  de  la  motricite  oculaire. 

Les  observations  de  ptosis  congenital  ou  infantile, 
hereditaire  ou  familial,  avec  ophtalmoplegie  externe  par- 
fois etendue  an  domaine  du  facial  superieur,  sont  loin 
d'etre  exceptionnelles.  Barneff,  dans  sa  these  sur  les  oph- 
talmoplegies  congenitales  inspiree  par  Gabannes ,  cite 
les  observations  de  Hirschberg  (grand'mere,  mere,  fils 
et  petit-Fils) ,  de  Lawford  (pere  et  quatre  enfants  sur 
sept),  de  Gazepy  (frere,  soeur  et  plusieurs  cousins  ger- 
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mains),  de  Gunn  (deux  freres),  de  Rampoldi  (pere,  fils 
et  fille),  de  Vossius  (deux  freres),  de  Guende,  de  Magi- 
nelle,  de  Homen  (deux  freres  jumeaux).  Dans  ce  der-. 
nier  cas  ,  Fophtalmoplegie  se  developpa  apres  la  nais- 
sance,  simultanement  et  parallelement  chez  les  deux 
freres.  Dans  les  cas  de  Moebius,  la  paralysie  de  tout  le 
nerf  facial  accompagnait  Fophtalmoplegie. 

Les  faits  de  Dutil  sont  tout  differents  des  precedents 
en  ce  qu'ils  concernent  une  forme  de  ptosis  tardif  et 
progrcssif,  a  la  facon  des  myopathies.  Us  ont  trait  a 
deux  families  :  dans  la  premiere  famille  (fig.  88),  le 
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Fig.  88.  —  Arbre  genealogique  d'une  famille  atteinte  de  ptosis  tardif  et  progressif 

(Dutil). 

Les  chiffres  sous  les  Carre's  ou  cercles  noirs  indiquent  1'age  auquel  a  de'bute  la 
maladie  chez  le  sujet  malade  correspondant  ;  les  chiffres  sous  les  carres  blancs 
indiquent  1'age  auquel  le  sujet  est  mort,  ou  celui  ou  il  etait  parvenu  quand  1'ob- 
servation  a  e"te"  prise.  On  voit  que  les  deux  sujets  restes  sains  n'ont  pas  encore 
de'passe  1'age  habituel  du  debut  du  mal  ;  cinq  sur  six  des  sujets  malades  avaient 
en  outre  du  tremblement  pendulaire  de  la  tete,  et  deux  du  strabisme. 

ptosis,  dans  les  quatre  generations  observees,  a  frappe 
vers  cinquante  ans  tous  les  sujets  ayant  depasse  cet 
age,  sept  individus  en  ont  ete  atteints;  la  seconde 
famille  se  compose  du  grand  -pere,  du  pere  et  du  lils  , 
tous  trois  ptosiques;  le  debut,  connu  seulement  pour 
les  deux  derniers,  a  eu  lieu  a  quarante-deux  et  quarante- 
cinqans;  un  second  fils  etait  indemne  a  cinquante-trois 
ans. 

En  Tabsence  d'autopsies,  on  ne  peut  qu'attribuer 
hypothetiquement  les  ophtalmoplegies  congenitales,  avec 
ou  sans  paralysie  faciale,  a  une  agenesie  nucleaire  bul- 
baire,  et  les  ptosis  tardifs  a  une  atrophie  nucleaire 
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analogue  a  1'atrophie  des  cornes  anterieures  des  amyo- 
trophies  spinales,  ou  encore  a  une  atrophie  primitive 
des  muscles  de  loeil  semblable  a  celle  des  muscles  du 
corps  dans  les  myopathies  primitives. 

Nystagmus  familial  essentiel    congenital.   -       Le 

nystagmus  familial  fait  pendant  a  la  choree  et  aux 
myoclonies  familiales  comme  les  ophtalmoplegies  con- 
genitales  font  pendant  aux  amyotrophies.  Lenoble  et 
Aubineau  ont  publie  d'interessantes  observations  de 
nystagmus  familial  essentiel  congenital,  observees  dans 
la  region  bretonne,  ou  les  maladies  familiales  nerveuses 
paraissent  particulierement  frequentes.  Elles  portent  sur 
quatre  families,  dont  un  certain  nombre  de  membres 
etaient  atteints  de  nystagmus  sans  adjonction  d'aucun 
autre  phenomene  nerveux.  Dans  la  premiere  famille,  il 
s'agit  des  deux  freres;  dans  la  seconde,  du  pere  et  du 
lils;  dans  la  troisieme,  cinq  sujets  etaient  frappes  (voir 
le  tableau  genealogique  ,  fig.  89);  dans  la  quatrieme 
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Fig.  89.  —  Famille  atteinte  de  nystagmus  congenital  (Lenoble  et  Aubineau). 

famille  ,  neuf  personnes  etaient  frappees  de  nystagmus 
essentiel  congenital  :  le  pere,  la  mere,  une  fille,  quatre 
gar9ons,  un  fils  d'un  des  fils,  une  fille  d'une  des  filles. 
Lenoble  et  Aubineau  ont  vu  le  nystagmus  essentiel 
se  combiner  avec  des  symptomes  surajoutes  ,  tremble- 
ment  de  la  tete,  exageration  des  reflexes,  trepidation 
epileptoide  ,  parfois  meme  troubles  trophiques  ,  vaso- 
moteurs,  intellectuels.  Us  ont  donne  a  cette  associa- 
tion le  nom  de  nystagmus-myoclonie. 

Atrophie  papillaire  familiale.  —  Le  nerf  sensoriel 
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de  Foeil,  le  nerf  optique,  peut  etre  le  siege  <T alterations 
familiales.  Nous  avons  deja  vu  que,  dans  Tidiotie  fami- 
liale  amaurotique,  Tatrophie  primitive  des  cellules  cere- 
brales  s'accompagne  d'atrophie   des   nerfs    optiques   et 
d'alterations  de  la  tache  jaune  retinienne.  Les  cellules 
retiniennes  et  les  cellules  pyramidales  du  cerveau  ont 
une  origine  embryonnaire  commune  dans  Tepithelium 
de  la  vesicule   cerebrale  anterieure  primitive ;  il  n'y  a 
done  rien  d'etonnant  a  ce  qu'elles  soient  en  meme  temps 
frappees.  A  cote  de  ces  faits,  il  y  a  des  relations  d'atro- 
phie  primitive  familiale  du  nerf  optique,  dont  les  auteurs 
distinguent  deux  varietes  :  1'atrophie  essentielle  fami- 
liale du  nerf  optique,  et  1'atrophie  papillaire  familiale. 
lu' at rop hie  papillaire  familia le  se  caracterise  parTatro- 
phie  isolee  du  faisceau  central  du  nerf  optique;  a  Foph- 
talmoscope,  cette  atrophie  se  manifeste  par  une  exca- 
vation   profonde    de   la   papille ;    les  vaisseaux    qui   en 
sortent  sont,  par  suite,  devies  de  leur  trajet  et  forment 
un  coude  dans  la  cuvette  papillaire;  la  papille  optique 
est    blanc    nacre.    La   vision    est    abolie   au  centre   du 
champ  visuel;  au  pourtour  de  ce  scotome  central  tres 
limite,  il  y  a  une  zone  peu  etendue  de   diminution  de 
1'acuite  visuelle  avec  dyschromatopsie ;  les  portions  pe- 
ripheriques  de  la  retine  n'ont  rien  perdu  de  leur  pou- 
voir  visuel.   La  vision  distincte  est,    en   consequence, 
abolie;  mais  les  malades  ne  sont  pourtant  pas  absolu- 
ment  aveugles,  et  ils  voient  mieux  a  Fobscurite  qu'a  la 
lumiere;  a  1'obscurite,  en  effet ,  la  dilatation  pupillaire 
decouvre  davantage  les  parties  peripheriques  de  la  re- 
tine,  dont  le  pouvoir  visuel  est  reste  intact.  L'amblyo- 
pie    se  manifeste    par   une  tache   placee  en  regard  du' 
centre  de   fixation,   en    sorte    que   les    malades   voient 
mieux  les  objets   qu'ils  ne  fixent  pas  que  ceux   qu'ils 
iixent. 

L'atrophie  papillaire  familiale  debute  entre  vingt  et 
trente  ans   par    des    maux   de   tete,    bientot  suivis    de 
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brusque   diminution  de   1'acuite  visuelle ,  qui  d'emblee 
atteint  presque  Tamblyopie,  et  aurait  plutot  tendance  a 
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Fig.  90.  —  Atrophie  papillaire  familiale  (Raymond). 

Les  hommes  sont  seuls  atteints.  L'age  de  debut  de  la  maladie  (indique*  par  les 
uombres  inscrits  sous  les  carres  noirs)  varie  entre  20  et  24  ans. 

retroceder  quand  le  sujet  atteint  un  age  avance.  Les 
hommes  sont  presque  exclusivement  frappes  (fig.  90, 
91  et  92). 

•  hammer 


•s  ptetladet  .^^ 

'  M"is     &  n 

Qfraimcs  faines            \  \ 

Q  Hurts sains lie 'Jtxe     Q  O 


30 


O        O    •    D    D        D    D 

I  " 

O  D  •   • 
a   i& 

Fig.  91.  —  Atrophie  papillaire  familiale  (Raymond). 

Le  pere  et  la  mere  du  premier  sujet  e"taient  cousins  germains.  L'age  du  de"but  varie 
de  22  a  30  ans.  Les  hommes  sont  seuls  atteints ;  les  femmes  n'ont  pas  la  maladie, 
mais  elles  la  transmettent  a  leurs  enfants  males. 
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Fig.  92.  —  Nevrite  optique  hereditaire  (Westhoff). 

Les  males  seuls  sont  atteints  et  ne  transmettent  pourtant  pas  la  maladie  a  leur 
descendance.  Les  femmes  sont  toujours  indemnes ;  cependant  c'est  uniquement 
par  elles  que  la  maladie  se  transmet. 

Une  constatation  bien  curieuse  est  que  les  sujets  ma- 
lades  font  souche  de  sujets  sains;  ce  n'est  pas  dans  leur 
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descendance  directe  qu'on  rencontre  d'autres  malades, 
c'est  uniquement  dans  la  descendance  de  leurs  soeurs. 
Les  hommes  seuls  sont  atteints ;  les  fenimes ,  quoique 
toujours  indemnes ,  transmettent  seules  le  germe  de 
la  nialadie;  1'interposition  d'un  male  dans  la  lignee 
suffit  pour  que  cette  lignee,  a  partir  de  ce  male,  soit 
epargnee.  Nous  retrouverons  cette  particular-He  pour 
d'autres  maladies ,  en  particulier  pour  1'hemophilie ,  et 
nous  1'etudierons  ulterieurement  sous  le  nom  d'heredite 
matriarcale. 

Un  autre  point  curieux  dans  1'histoire  de  Fatrophie 
papillaire  familiale ,  c'est  1'existence  de  tumefactions 
osseuses  douloureuses  sur  les  os  du  crane  des  malades ; 
leur  apparition  coincide  avec  le  debut  de  la  maladie  et 
explique  les  violents  maux  de  t£te  de  cette  periode.  Ces 
tumefactions  semblent  proceder  par  poussees,  paralle- 
lement  aux  crises  de  cephalalgie ;  mais  souvent  il  existe 
des  crises  cephalalgiques ,  sans  tumefaction  visible, 
comme  si  la  tumefaction  etait  alors  interieure  au  crane. 
Chez  un  malade  de  Raymond,  Koenig  a  pu  suivre  1'evolu- 
tion  d'une  veritable  tumefaction  osseuse,  survenue  de 
chaque  cote ,  au  niveau  de  1'arcade  sourciliere ,  accom- 
pagnee  de  legeres  douleurs  dans  la  region  frontale ;  cette 
tumefaction  s'est  dissipee  ensuite  progressivement.  Chez 
un  autre  malade  de  Koenig,  1'os  frontal  avait  pris  un 
developpement  anormal;  il  en  resultait  une  tumefac- 
tion osseuse ,  beaucoup  plus  marquee  a  gauche ,  au 
niveau  et  un  peu  au-dessus  du  sourcil,  qu'a  droite.  Ces 
constatations  viennent  a  1'appui  des  idees  de  Berger, 
qui  considere  1'atrophie  papillaire  comme  due  a  une 
anomalie  de  croissance  de  1'os  spheno'ide,  entrainant  le 
retrecissement  des  trous  optiques  et  la  compression  du 
nerf  a  son  passage  dans  ce  trou.  Berger  fait  remarquer 
que  le  sphenoide  est  un  os  a  ossification  tardive,  et  que 
la  transformation  complete  des  portions  fibro-cartilagi- 
neuses  en  tissu  osseux  ne  se  termine  completement 
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qu'a  vingt-cinq  ou  m£me  trente  ans.  II  suppose  que  le 
nerf  fonctionnant  suffisamment  dans  un  canal  fibro-car- 
tilagineux  retreci,  est  g£ne  quand  Fossification  de  ce 
canal  se  paracheve.  Koenig  et  Ricklin  pensent  de 
meme  que  1'atrophie  papillaire  est  due  a  la  constric- 
tion du  nerf  par  une  conformation  vicieuse  du  trou  op- 
tique,  expression  elle-meme  d'une  tare  hereditaire,  et 
ne  se  manifestant  que  vers  vingt  ou  trente  ans,  quand 
la  base  du  crane  prend  sa  conformation  definitive. 

Mais  pourquoi  cette  constriction  du  nerf  entraine-t- 
elle  uniquement  Fatrophie  dufaisceau  central,  papillaire, 
tandis  que  les  fibres  peripheriques  restent  intactes?  cela 
tiendrait  aux  conditions  de  vascularisation  du  nerf 
optique;  un  grand  nombre  de  minuscules  vaisseaux 
arteriels  issus  des  arterioles  de  la  gaine  conjonctive  du 
nerf  optique  assurent  la  vitalite  des  fibres  peripheriques ; 
au  centre,  au  contraire,  Fartere  et  la  veine  centrales  de 
la  retine,  etranglees  a  leur  passage  dans  le  trou  optique, 
ne  fournissent  qu'une  vascularisation  insuffisante. 

Atrophie  essentielle  familiale  du  nerf  optique.  - 

U  atrophie  essentielle  familiale  du  nerf  optique  differe 
de  Fatrophie  familiale  de  la  papille  par  ce  fait  que  le 
nerf  optique  est  atrophie  dans  son  ensemble,  et  que 
Fatrophie  n'est  plus  limitee  au  faisceau  papillaire  cen- 
tral. A  part  cette  localisation ,  les  deux  maladies  se 
comportent  de  fa^on  identique  :  elles  frappent  toutes 
deux  au  m£me  age,  de  vingt  a  trente  ans;  les  males 
sont  atteints  de  preference;  on  a  note,  dans  Fatrophie 
essentielle ,  des  deformations  craniennes ,  comme  dans 
Fatrophie  papillaire.  Adamieck,  Schuller,  les  signalent 
sous  le  nom  de  Turmschadel  (crane  en  forrne  de  tour) 
et  attribuent  a  cette  forme  de  crane  la  compression  des 
centres  nerveux  et,  en  particulier,  du  nerf  optique ;  Mul- 
ler  a  vu  trois  freres  atteints  d'atrophie  optique  a  vingt  et 
un,  vingt-trois  et  vingt-cinq  ans;  ils  avaient  tous  trois 
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le  crane  haul,  etroit,  termine  en  pointe  au  niveau  de  la 
suture  sagittale.  II  n'y  a  pas,  en  somme,  d'autre  dif- 
ference, entre  les  deux  affections,  que  le  plus  ou  moins 
d'extension  de  la  lesion.  Nous  savons  quelle  variete 
existe  dans  les  maladies  familiales  des  qu'on  passe  d'une 
famille  a  une  autre;  il  n'y  a  done  pas  a  nous  etonner 
que  la  meme  maladie  se  presente  avec  deux  types  cli- 
niques  distincts.  II  faut  en  aj  outer  un  troisieme,  unilate- 
ral, represente  par  les  cas  de  OEller,  qui  concernent 
deux  jumeaux,  tous  deux  atteints  a  la  fois  d'oxycepha- 
lie,  avec  atrophie  papillaire  de  1'ceil  droit,  aplatissement 
de  Torbite,  preeminence  de  Foeil  et  identite  absolue  des 
mesures  enmetropiques  des  deux  yeux. 

Un  point  curieux  de  This  Loire  de  ces  affections  est 
leur  relation  avec  une  malformation  retinienne  conge- 
nitale ,  la  retinite  pigmentaire  congenitale  (laquelle  n'a 
rien  a  faire  avec  la  retinite  pigmentaire  heredo-syphili- 
tique1).  La  malformation  congenitale  et  la  maladie  fami- 
liale  alternent  souvent  dans  les  families  atteintes. 
Schmidt-Rimpler  constate  1'atrophie  papillaire  familiale 
chez  des  sujets  dont  le  pere  et  la  mere  etaient  atteints 
tous  deux  de  retinite  pigmentaire.  Inversement,  Cop- 
pez  voit  des  malades  atteints  d'atrophie  familiale  du 
nerf  optique  donner  naissance  a  des  enfants  atteints  de 
retinite  pigmentaire  congenitale.  G'est  un  nouvelexemple 
d'alternance  de  malformations  familiales  et  de  maladies 
familiales  a  aj  outer  a  ceux  que  nous  avons  signales 
plus  haut,  et  une  nouvelle  preuve  de  1'identite  fonda- 
mentale  des  maladies  familiales  et  des  malformations 
familiales. 


1  La  retinite  pigmentaire  syphilitique  a  tous  les  caracteres  d'une 
lesion  inflammatoire.  La  retinite  pigmentaire  congenitale  familiale, 
d'apres  Texamen  histologique  d'Aubineau,  pr6sente  des  lesions  choro'i- 
diennes  et  retiniennes  qui  sont  de  nature  uniquement  dystrophique 
et  nullement  inflammatoire  (Annales  d'oculistiqne,  1903). 
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Daltonisme  ou  dyschromatopsie  familiale.   —   II 

est  enfin  une  affection  visuelle  dont  le  caractere  fami- 
lial est  bien  net  :  c'est  le  daltonisme  ou  dyschro- 
matopsie familiale.  Les  sujets  atteints  de  daltonisme 


Fig.  93.   —   Schema  d'une  famille   de  daltonistes,    d'apres  Turner.  Les  carres 
represented  les  gargons,  les  cercles  les  filles,  les  carres  ponctues  les  daltonistes. 


lie  peuvent  distinguer  certaines  couleurs.  En  general, 
le  vert  et  le  rouge  sont  confondus  1'un  avec  1'autre, 
plus  rarement  le  bleu  et  le  jaune ;  presque  tou- 
jours,  dans  une  meme  famille,  ce  sont  les  memes  cou- 
leurs qui  sont  confondues  par  les  differents  sujets.  Les 
sujets  males  sont  presque  exclusivement  atteints 
(«g.  93). 


APERT.  TraitS  des  maladies  familiales. 
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CHAPITRE  XIV 

MALADIES  FAMILIALES  DE  LA  PEAU 

ET  DU  TISSU  CELLULAIRE  SOUS-CUTAIME; 

MALADIES  FAMILIALES  DU  SANG, 

HEMOPHILIE 


SOMMAIRE.  —  L'ichthyose,  maladie  familiale;  I'ichthyose  pilaire,  la 
keratose  pilaire,  la  ke'ratodermie  symetrique  des  extremites  forment 
avec  elle  le  groupe  des  dyskeratoses  familiales;  Vaplasie  inonili- 
forme  du  systeme  pileux  reconnait  pour  cause  une  keratose  pilaire 
predominant  sur  les  regions  poilues. 

Canities  partielles  precoces  familiales;  calvities  precoces  familiales. 
Dentitions  precoces  ou  tardives  familiales.  La  dent  de  sagesse. 
La  neurofibromatose,  jnaladie  familiale. 

Xanthome  hereditaire  et  familial,  ses  rapports  avec  la  cholemie  fami- 
liale. 

Les  cedemes  familiaux  :  trophoedeme  chronique  familial  de  Meige , 
variete  congenitale  (elephantiasis  congenital  familial),  variete  tar- 
dive  (trophoedeme  acquis  familial).  L'osdeme  periodique  familial  ou 
maladie  de  Quincke,  variete  precoce  et  variete  tardive.  Urticaires 
periodiques  familiaux.  Erythemes  noueux  et  erythemes  polymorphes 
a  repetition  familiaux  ;  erythemes  purpuriques  familiaux. 

L'hemophilie;  curieuses  particularites  du  mode  hereditaire  de  cette 
affection;  elle  frappe  uniquement  les  hommes  et  se  transmet  uni- 
quement  par  les  femmes;  hypotheses  sur  le  substratum  anatomo- 
physiologique  de  l'hemophilie. 


L'ichthyose,  maladie  familiale.  —  L'epiderme  est 
sujet  a  des  affections  familiales  qui  peuvent  etre  consi- 
derees  tout  autant  comme  des  malformations  cutanees 
que  comme  des  maladies.  II  s'agit,  dans  la  plupart  des 
cas,  d'un  trouble  dans  1'evolution  qui,  des  cellules  du 
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corps  muqueux  de  Malpighi,  aboutit  a  la  formation  des 
cellules  cornees  superficielles  de  Fepiderme.  Selon  Tap- 
parence  qui  en  resulte  et  la  localisation,  les  dermatolo- 
gistes  distinguent  dans  ces  affections  1'ichthyose  simple, 
1'ichthyose  hystrix ,  le  sauriasis ,  la  keratose  pilaire ,  la 
keratodermie  des  extremites.  Besnier  groupe  avec 
raison  toutes  ces  affections  sous  le  nom  de  dyskeratoses. 
Nous  sommes  habitues  a  voir  dans  les  maladies  fami- 
liales  les  auteurs  multiplier  les  types  morbides;  cela 
tient,  nous  le  savons,  a  ce  que  la  forme  de  la  maladie 
peut  varier  beaucoup  d'une  famille  a  1'autre ,  tandis 
qu'elle  reste  presque  toujours  la  meme  dans  I'mterieur 
d'une  m£me  famille. 

L'ichthyose  simple  se  caracterise  par  la  formation  a 
la  surface  de  la  peau  de  lames  epidermiques ,  rudes  et 
seches,  plus  ou  moins  epaisses  et  plus  ou  moins  cra- 
quelees,  rappelant  les  ecailles  de  poissons.  Elle  appa- 
rait  des  les  premiers  mois  ou  les  premieres  annees  de 
la  vie  :  d'abord  les  ecailles  sont  minuscules  (forme  fur- 
furacee);  a  mesure  que  Tenfant  avance  en  age,  la  lesion 
s'accentue;  elle  est  constitute  dans  la  seconde  enfance 
et  persiste  ensuite  indefiniment. 

L'ichthyose  se  transmet  dans  les  families  de  genera- 
tion en  generation,  a  la  facon  des  autres  maladies  fami- 
liales.  Royer  a  pu  suivre  la  transmission  hereditaire 
sans  interruption  pendant  six  generations.  D'autres  fois, 
la  maladie  saute  un  ou  plusieurs  sujets,  et  reparait  dans 
les  descendants  et  les  collateraux.  Dans  certaines  fa- 
milies, les  gardens  sont  seuls  atteints;  dans  d'autres, 
ce  sont  uniquement  les  filles.  J'ai  eu  Foccasion  d'obser- 
ver,  dans  mon  service  de  medecine  infantile  de  Thopital 
Saint-Louis,  un  jeune  enfant  atteint  d'ichthyose  de  la 
face  posterieure  des  bras  et  du  dos ;  les  freres  de  sa  mere 
et  les  freres  de  sa  grand'mere  maternelle  etaient  atteints 
de  la  m£me  maladie ,  avec  la  m£me  localisation ,  tandis 
que  leurs  enfants  n'etaient  pas  atteints,  non  plus  qu'au- 
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cune  femme  de  la  famille.  L'heredite  s'etait  faite  dans 
ce  cas  selon  un  mode  bien  particulier,  puisque  la  mala- 
die  se  transmettait  uniquement  des  sujets  attaints  aux 
fils  de  leurs  soeurs  et  jamais  a  leurs  propres  enfants; 
ce  mode,  exceptionnel  dans  Fichthyose,  est  la  regie  dans 
d'autres  maladies  familiales,  comme  nous  le  verrons  a 
propos  de  Fhemophilie. 

Keratose  pilaire,  ichthyose  pilaire  et  keratodermies 
des  extremites.  —  La  keratose  pilaire  est  line  pro- 
liferation des  cellules  epidermiques ,  localisee  aux  folli- 
cules  pileux;  elle  se  manifeste  par  des  saillies  epider- 
miques dures  donnant  a  la  peau  Faspect  d'une  rape ;  au 
centre  de  chaque  saillie,  le  poil  est  altere,  enroule,  casse, 
ou  reduit  seulement  a  un  point  noir  centrant  le  fol- 
licule  hypertrophie.  La  keratose  pilaire  se  manifeste,  en 
general,  a  Fepoque  de  la  puberte  et  disparait  quand  la 
vie  genitale  commence  a  decliner.  La  keratose  pilaire 
est  une  forme  attenuee  et  localisee  de  Fichthyose.  Dans 
les  ichthyoses  intenses,  la  poussee  que  la  puberte  pro- 
voque  au  niveau  des  follicules  pileux  n'ajoute  rien  a 
des  lesions  deja  tres  intenses;  dans  les  ichthyoses 
legeres,  on  voit,  au  moment  de  la  puberte,  la  keratose 
pilaire  s'ajouter  a  Fichthyose  :  c'est  ce  qu'on  appelle 
Y  ichthyose  pilaire  (BesmeT).En.somme, la  keratose  pilaire 
pure  repond  a  une  tendance  a  Fichthyose  assez  legere 
pour  rester  latente  pendant  toute  Fenfance,  et  ne  se 
manifester  que  dans  la  periode  ou  Factivite  des  follicules 
pileux  est  accrue  correlativement  au  fonctionnement  actif 
des  glandes  genitales. 

II  est  remarquable  que  les  dyskeratoses  familiales  se 
transmettent  toujours  chez  les  differents  membres  d'une 
meme  famille  avec  la  meme  forme  et  la  mdme  localisa- 
tion. II  y  a  des  families  a  keratose  pilaire  dont  les 
sujets  sont  atteints  seulement  pendant  Fag-e  adulte;  des 
families  a  ichthyose  pilaire  ou  Faffection,  ebauchee  dans 
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1'enfance,  se  transforme  en  keratose  pendant  Fage  adulte, 
et  des  families  a  ichthyose  Tranche  ou  1'affection  apparait 
soit  congenitalement,  soit  dans  les  premieres  annees  de 
la  vie,  et  ne  se  modifie  pas  a  la  puberte.  Dans  certaines 
families,  1'affection  est  generalisee  a  toute  la  surface 
cutanee;  dans  d'autres,  certaines  regions  du  corps  sont 
particulierement  atteintes ;  dans  la  plupart  des  families, 
Tichthyose  predomine  aux  membres,  sur  leur  face  d'exten- 
sion ;  dans  quelques  families ,  1 'ichthyose  etait  localisee 
aux  paumes  des  mains  et  aux  plantes  des  pieds  (kera- 
todermie  symetrique  des  extremites] ;  il  en  existe  un 
type  au  musee  de  Fhopital  Saint-Louis  (no  961);  la  mere 
du  malade,  trois  oncles  maternels  et  deux  soeurs  etaient 
atteints  avec  la  meme  localisation ,  tandis  que  trois 
freres  etaient  restes  indemnes. 

Decroo,  qui  a  particulierement  etudie  cette  affection, 
signale  les  particularites  suivantes  :  Fheredite  est  en 
general  directe  ,  indifferemment  paternelle  ou  mater- 
nelle,  et  ne  saute  pas  de  generation;  quand  le  fils  ou 
la  fllle  d'un  keratodermique  est  indemne,  les  descen- 
dants de  ce  fils  ou  de  cette  fdle  le  sont  egalement.  Dans 
quelques  families,  les  hommes  sont  seuls  atteints  (Les- 
ser, quatre  generations) ;  dans  d'autres,  ce  sont  unique- 
ment  les  femmes  (Ballantyne).  Ehlers  signale  que  la 
Dalmatie  est  le  pays  de  predilection  de  cette  affection ; 
il  y  existe  plusieurs  foyers;  elle  est  connue  dans  la 
contree  sous  le  nom  de  mal  de  Meleda.  Pendred  a  suivi 
1'affection  dans  une  famille  anglaise  ou  elle  s'etait  sur- 
tout  transmise  par  les  femmes ;  elle  avait  ete  introduite 
dans  la  famille  par  une  arriere-grand'mere  qui  etait 
Allemande,  et  les  individus  keratodermiques  avaient  le 
type  allemand  tres  prononce,  tandis  que  les  individus 
indemnes  avaient  le  type  anglais. 

Ichthyose  avec  mycrosphygmie  type  Variot.  —  Variot 
a  decrit  un  syndrome  particulier,  caracterise  par  Tasso- 
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elation  (Tune  iehthyose  tres  prononcee  de  la  peau  des 
membres  avec  de  la  debilite  mentale  et  avec  une  peti- 
tesse  extreme  du  pouls  a  toutes  les  arteres  periphe- 
riques ,  avec  tendance  a  la  cyanose  et  au  refroidisse- 
ment  des  mains  et  des  pieds.  Le  cas  de  Variot  concerne 
un  fils  unique ;  la  notion  familiale  n'y  existe  pas ;  mais 
Gastou  et  Emery  ont  montre  depuis  a  la  Societe  de 
dermatologie  deux  sujets,  frere  et  sceur,  presentant  le 
syndrome  de  Variot. 

Aplasie  monilif  orme  du  systeme  pileux.  -  -  II  faut 
rapprocher  des  ichthyoses  Faffection  familiale  decrite 
sous  le  non  d'aplasie  monilif  or  me  du  systeme  pileux  j 
c'est  une  keratose  pilaire  a  predominance  sur  le  cuir 
chevelu,  et  avec  lesions  du  cheveu  particulierement  pro- 
noncees.  Sabouraud  en  a  observe  dix-sept  cas  sur  cinq 
generations  d'une  meme  famille.  Le  cheveu  est  con- 
tourne  sur  lui-meme  et  presente  des  alternatives  d'etran- 
glements  et  de  dilatations,  vraisemblablement  causees 
par  Fobstruction  periodique  des  follicules  par  les  mul- 
tiplications cellulaires,  et  Fexpulsion  a  intervalles  regu- 
liers  du  bouchon  ainsi  forme  par  le  fait  de  la  croissance 
du  cheveu.  A  partir  de  la  puberte,  on  observe  les  memes 
phenomenes  sur  les  regions  pubiennes  et  axillaires,  et, 
chez  Fhomme,  au  visage. 

Gomby  a  vu  Faplasie  moniliforme  co'incider,  chez  une 
mere  et  sur  son  enfant,  avec  une  malformation  heredi- 
taire  des  pupilles  qui ,  au  lieu  d'etre  situees  au  centre 
des  iris ,  etaient  reportees  en  haut  et  en  dedans ;  nouvel 
exemple  de  coincidence,  dans  une  meme  famille,  d'une 
malformation  familiale  avec  une  maladie  familiale. 

Porok^ratose.  —  La  porokeratose  est  une  maladie 
familiale  a  rapprocher  de  Fichthyose.  Elle  a  les  m£mes 
caracteres  de  transmission,  frappant  souvent  plusieurs 
freres  dans  une  meme  famille,  se  transmettant  parfois  du 
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pere  au  ills,  et  se  transmettant  egalement  par  les  femmes, 
bien  qu'elles  soient  elles-m^mes  en  general  indemnes. 
L'aflection  debute  h  Fadolescence,  sous  forme  de  plaques 
hyperkeratosiques  qui  vont  en  s'etendant  excentrique- 
ment;  la  bordure  est  surelevee  et  rouge,  le  centre  par- 
seme  de  petites  depressions.  Dans  la  moitie  des  cas,  la 
muqueuse  buccale  est  egalement  atteinte.  L'affection 
n'est  pas  contagieuse,  et  sa  transmission  familiale  est 
des  plus  nettes,  d'apres  les  auteurs  italiens.  On  1'ob- 
serve  en  effet  surtout  en  Italic,  et  elle  est  particuliere- 
ment  frequente  dans  un  district  assez  limite  de  la  cam- 
pagne  des  environs  de  Parme. 

Hyperkeratose  generalised  fcetale.  —  II  semble  qu'il 
faille  distinguer  de  1'ichthyose  ordinaire  Faffection  qui 
a  ete  decrite  sous  le  nom  d'ichthyose  fcetale.  Aussi  vaut- 
il  mieux  adopter,  avec  Unna,  le  terme  d'hyperkcratose 
generalisee  fcetale.  Gette  affection  frappe  souvent  plu- 
sieurs  enfants  d'une  meme  mere.  Elle  consiste  en  un 
epaississement  considerable  de  Fepiderme  se  produisant 
des  la  vie  foetale ;  la  peau  a  1'aspect  et  la  consistance  du 
cuir ;  le  developpement  du  corps  est  entrave,  les  orifices 
naturels  sont  plus  ou  moins  retrecis,  parfois  meme 
imperfores ;  les  oreilles ,  les  organes  genitaux ,  le  nez , 
sont  atrophies;  les  doigts  sont  rudimentaires  et  plus 
ou  moins  soudes  les  uns  aux  autres.  A  la  naissance , 
les  fissures  dont  la  peau  est  <ja  et  la  le  siege  entrent  en 
suppuration,  et  la  mort  survient  en  general  quelques 
jours  apres  la  naissance. 

Seborrhee  generalisee  foetale.  —  L'hyperkeratose 
generalisee  fcetale  n'est  pas  sans  offrir  des  analogies 
avec  la  seborrhee  generalisee  fcetale,  dans  laquellel'en- 
fant  est  reconvert  a  la  naissance  d'une  carapace  cireuse 
qui  ne  tarde  pas  a  secher  et  a  se  fendiller,  puis  a  tom- 
ber,  quitte  a  se  reproduire  ensuite.  II  y  a  entre  les 
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deux  affections  des  formes  de  passage,  selon  que  la  cara- 
pace est  formee  de  plus  oU  moins  d'elements  epithe- 
liaux  ou  de  plus  ou  moins  de  substance  sebacee. 

Dermatose    bulleuse  heredo-traumalique.  —  La 

dermatose  bulleuse  heredo-traumatique  consiste  en  une 
tendance  hereditaire  a  la  formation  de  bulles  epider- 
miques  sous  rinfluence  du  moindre  frottement;  cepen- 
dant  les  substances  vesicantes  ne  provoquent  pas  plus 
facilement  des  bulles  que  chez  les  autres  sujets.  On 
frotte  un  point  de  la  peau;  deja  au  bout  de  quelques 
minutes  1'epiderme  devient  humide,  se  plisse,  et  au  bout 
d'une  demi-heure  une  bulle,  de  dimension  variant  avec 
celle  de  la  surface  frottee,  est  constitute ;  les  muqueuses 
reagissent  de  meme.  Parfois  les  bulles  sont  hemorra- 
giques.  Les  males  sont  souvent  seuls  atteints,  et  presque 
toujours  la  maladie  se  transmet  uni.quement  par  les 
femmes,  comme  rhemophilie  (voir  plus  loin).  Aussi 
Blum  veut-il  voir  dans  1'affection  une  maladie  compa- 
rable a  Fhemophilie.  Dans  le  cas  de  Bonajuti,  trente  et 
une  personnes  de  la  meme  famille  etaient  affectees  par 
le  mal. 

Canities  precoces  partielles  familiales.  —  Outre 
1'aplasie  moniliforme  des  cheveux,  les  phaneres  epi- 
dermiques  (cheveux,  poils  et  ongles)  sont  sujets  a  des 
alterations  hereditaires  et  familiales.  Bourneville  signale 
le  cas  d'une  famille  chez  laquelle  onze  sujets  portaient 
au  milieu  du  front  une  meche  de  cheveux  blancs  (cani- 
tiepartielle  precoce),  survenue  des  Tadolescence  au  milieu 
de  chevelures  encore  absolument  indemnes  de  poils 
blancs.  Une  telle  meche  blanche  a  ete  longtemps  here- 
ditaire dans  la  famille  des  Rohan.  Ges  faits  sont  excep-, 
tionnels  dans  Tespece  humaine.  On  sait,  au  contraire, 
combien  Fapparition  de  taches  blanches  dans  le  pelage 
ou  le  plumage  est  frequente  chez  les  animaux  domes- 


ALBINISME  265 

tiques.  Cette  panachure  constitue  parfois  un  caractere 
de  race  completement  fixe.  Guenot  a  etudie  les  condi- 
tions d'heredite  de  la  panachure.  Nous  rapporterons  ses 
experiences  au  chapitre  des  lois  generates  de  I'heredite. 
Nul  doute  que  les  memes  conditions  ne  s'appliquent 
a  1'heredite  de.la  canitie  partielle  chez  Fhomme. 

II  n'y  a ,  en  somme ,  que  des  differences  de  degre  et 
de  localisation  entre  les  canities  partielles  precoces  fami- 
liales  et  la  tendance  qui  existe  dans  certaines  families 
au  blanchiment  precoce  des  cheveux.  On  sait  que,  dans 
certaines  families,  les  cheveux  blanchissent  premature- 
ment  (canitie  precoce);  dans  d'autres,  ils  tombent  sans 
blanchir  (calvitie  precoce) ;  il  y  a  au  contraire  des  families 
ou  les  cheveux  se  conservent  sans  blanchir  jusqu'a  un 
age  tres  avance.  Ainsi  on  passe,  par  transitions  insen- 
sibles,  de  particularity's  teratologiques  ou  pathologiques; 
a  des  caracteres  familiaux  physiologiques,  simples  varia- 
tions insignifiarites  du  type  speciflque  normal. 

Albinisme.  —  II  ne  faut  pas  confondre  la  canitie 
avec  Falbinisme;  dans  la  canitie,  les  poils  ou  plumes 
sont  seuls  prives  de  pigments;  dans  1'albinisme,  le  pig- 
ment est  absent,  non  seulement  dans  les  poils,  mais 
dans  la  peau  sous-jacente  et  meme  dans  les  organes 
profonds;  les  membranes  oculaires  sont  privees  de 
pigment,  et  la  coloration  sanguine  du  fond  de  1'oeil  appa- 
rait  a  travers  1'ouverture  pupillaire ;  Toeil  a  une  grande 
sensibilite  a  la  lumiere.  Aussi  les  sujets  albinos  ont  un 
aspect  tres  special  avec  leurs  cheveux,  leurs  sourcils  et 
leurs  cils  blancs,  leurs  yeux  rouges  a  demi  fermes  et 
leur  peau  transparente.  L'albinisme  peut  apparaitre  spo- 
radiquement ,  mais  il  a  souvent  le  caractere  familial. 
Vincent  cite  un  menage  negre  qui  cut  six  enfants  noirs 
et  quatre  albinos.  Goindre  cite  un  homme  qui  eut  trois 
enfants  albinos.  Le  Dr  Sachs  a  relate  sa  propre  obser- 
vation et  celle  de  sa  soeur,  tous  deux  etaient  albinos. 
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Grevaux  a  signale  en  Guyane  des  tribus  albinos; 
Livingstone  a  vu  en  Afrique  de  nombreuses  families 
d'albinos  negres.  Chez  les  animaux,  1'albinisme  est  de 
meme  heredo-familial.  Les  eleveurs  en  ont  profile  pour 
creer  des  races  albinos  bien  differenciees.  Les  lapins, 
dits  russes,  et  les  souris  blanches  en  sont  des  exemples 
tres  repandus ;  toutes  les  especes  et  toutes  les  races 
sont  susceptibles  de  fournir  des  varietes  blanches  ana- 
logues. 

Choilonychia  et  platoiiychia.  —  On  a  decrit  sous  les 
noms  de  choilonychia  et  de  platonychia  des  alterations 
de  forme  et  de  texture  des  ongles  qui  sont  stries,  lamel- 
leux,  cassants,  aplatis.  Ces  modifications  se  sont  montrees 
hereditaires  dans  les  memes  families  pendant  plusieurs 
generations,  frappant  les  hommes  seulement.  Nicolle  et 
Halipre  parlent  d'une  famille  dans  laquelle  trente-six 
sujets ,  repartis  en  six  generations ,  presentaient  des 
cheveux  alteres  et  rares,  et  des  ongles  friables,  atteints  de 
troubles  trophiques,  et  qui  devenaient  frequemment  le 
siege  de  lesions  suppuratives  secondaires. 

Dentitions  precoces  ou  tardives  faniiliales.  —  Des 

singularites  comparables  a  celles  des  poils  peuvent  se  voir 
pour  les  dents,  qui,  au  point  de  vue  de  la  philosophic  zoo- 
logique ,  sont  des  organes  analogues  aux  cheveux ,  des 
phaneres  ectodermiques.  L'age  d'apparition  des  dents 
peut  etre  influence  par  Fetat  de  sante  general  de  1'en- 
fant;  mais  il  est  beaucoup  en  rapport  avec  une  disposi- 
tion familiale.  II  y  a  des  families  ou  les  premieres  dents 
apparaissent  a  trois  ou  quatre  mois ,  d'autres  ou  elles 
tardent  jusqu'a  huit  et  dix  mois ;  de  meme  pour  la 
seconde  dentition ;  de  me'me  pour  les  dents  de  sagesse , 
dont  Tapparition  dans  certaines  families  est  indefiniment 
retardee,  tandis  que  dans  d'autres  families  on  les  voit 
emerger  peu  de  temps  apres  Fapparition  des  quatriemes 
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molaires,  a  quinze  ou  seize  ans.  Gette  apparition  pre- 
coce  est  de  regie  dans  les  races  negres,  ainsi  que  chez 
les  singes  anthropo'ides ;  elle  se  voit  aussi  par  exception 
dans  la  race  blanche  et  constitue  souvent  alors  un 
caractere  familial. 

Neurofibromatose  familiale.  —  La  peau  et  le  sys- 
teme  nerveux  sont  issus  d'un  meme  feuillet  foetal ,  1'ec- 
toderme.  Nous  ne  serons  pas  etonnes  de  voir  ces  deux 
organes  d'origine  ectodermique  atteints  ensemble  d'une 
maladie  familiale,  la  neurofibromatose.  Gette  affection  a 
fait  Tobjet  de  trop  de  travaux  recents  (Launois,  Jean- 
selme,  Laignel-Lavastine,  Variot,  Haushalter,  Spill- 
mann,  Etienne,  Pierre  Marie),  pour  que  j'insiste  lon- 
guement  ici  sur  elle.  Je  veux  seulement  mettre  en 
relief  les  points  par  lesquels  elle  se  rattache  etroite- 
ment  au  groupe  des  maladies  familiales.  Gomme  elles, 
elle  varie  beaucoup  d'une  famille  a  1'autre ;  telle  famille 
est  atteinte  surtout  de  nevromes ,  telle  autre  de  taches 
pigmentaires  * ,  une  troisieme  de  fibromes  sous-cutanes ; 
dans  une  famille,  on  note  une  laxite  particuliere  du  tissu 
aponevrotique  et  du  tissu  elastique  ( Klippel )  ;  dans 
d'autres,  ce  sont  des  deformations  osseuses  et  du  ramol- 
lissement  des  os  (Marie  et  Couvelaire)*,  parfois  meme 
des  solutions  de  continuite  des  os  longs,  frappant  tan- 
tot  la  diaphyse  du  perone  (Jeanselme) 3,  tantot  celle  du 
cubitus  (Lion  et  Gasne),  ou  des  tumefactions  osseuses 
(Raymond).  La  maladie  reste  identique  chez  les  diffe- 
rents  sujets  d'une  meme  famille.  Ainsi,  la  malade  de 
Lion  et  Gasne  qui,  des  divers  symptomes  de  la  mala- 
die, presentait  uniquement  les  taches  pigmentaires  d'as- 
pect  special,  donne  le  jour  a  un  fils  et  deux  filles  pre- 


1  THIBIERGE,   Neurofibromatose  gencralisee  sans  fibromes  cutanes, 
ni  fibromes  nerveux  (Soc.  med.  des  hopitaux,  1898). 

2  MARIE  et  GOUVELAIRE,  Iconographie  de  la  Salp.,  1900. 

3  JEANSELME  et  ORILLARD,  Soc.  med.  des  hop.,  1904. 


268  MALADIES  FAMILIALES  DE  LA  PEAU 

sentant  tous  trois  les  m£mes  placards  jaunes  que  la 
mere. 

II  est  a  noter  que  la  localisation  des  lesions  de  ramol- 
lissement  osseux  (au  crane,  aux  clavicules,  aux  cotes, 
au  sternum)  rappelle  celle  d'une  autre  maladie  fami- 
liale,  la  dysostose  cleido-cranienne  her  edit  air  e ,  et  que 
la  gracilite  des  diaph-yseg  des  os  longs  a  ete  notee  dans 
les  deux  affections. 

Gomme  exemple  de  coincidence  de  maladie  familiale 
et  de  malformation,  j'ai  note  la  polymastie  chez  un 
malade  atteint  de  neurofibromatose * ,  comme  je  Tavais 
notee  egalement  chez  un  achondroplasique.  Je  dois 
signaler  aussi  qu'un  malade  de  Brissaud  etait  en  meme 
temps  atteint  de  neurofibromatose  et  de  paramyoclonus 
multiplex. 

Xerodermie  pigmentaire  familiale.  —  De  la  neuro- 
fibromatose, il  faut  rapprocher  une  maladie  cutanee  fami- 
liale qui  est  tres  voisine  de  certaines  formes  frustes  de 
neurofibromatose  :  c'est  la  xerodermie  pigmentaire  fami- 
liale. Chez  plusieurs  enfants  d'une  meme  famille,  sans 
distinction  de  sexe,  on  trouve  a  la  surface  de  la  peau  , 
surtout  sur  la  face ,  les  mains ,  le  cou ,  les  avant-bras , 
des  taches  brun-jaune,  d'etendue  variable,  ressemblant  a 
des  taches  de  rousseur;  entre  elles,  se  trouvent  des 
depressions  cicatricielles  semblables  k  des  cicatrices  de 
variole,  de  couleur  blanc  brillant.  (Ja  et  la  des  taches 
telangiectasiques  se  combinent  aux  taches  pigmentaires. 
Ulterieurement  les  taches  pigmentaires  peuvent  devenir 
verruqueuses,  et  parfois  meme  etre  le  point  de  depart 
de  tumeurs  malignes,  du  type  cancroide  et  du  type 
sarcome  melanique. 

Xanthome  herMitaire  et  familial.  —  Le  xanthome 


1  Ge  malacte  a  ete  prcsente  a  la  Societd  medicale  des  hopitaux  par 
Klippel,  1906. 
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hereditaire  et  familial  a  fait  1'objet  d'une  interes- 
sante  etude  de  Moricheau-Beauchant  et  Boissenet1. 
Dans  certaines  families ,  les  generations  successives 
semblent  vouees  en  quelque  sorte  a  cette  affection ; 
d'autres  fois  1'affection  epargne  une  generation  et  frappe 
a  nouveau  la  suivante.  Les  deux  sexes  paraissent  indif- 
feremment  frappes. 

On  donne  le  nom  de  xanthome  a  de  petites  elevations 
sous-cutanees,  analogues  a  des  verrues,  irregulieres 
comme  forme  et  comme  dimension,  et  ay  ant  pour  carac- 
tere  special  leur  couleur  jaune  chamois.  Leur  siege  est 
variable ;  on  en  trouve  souvent  aux  paupieres,  a  la  face, 
au  cou,  mais  aussi  sur  le  tronc,  les  membres,  et  meme 
sur  les  muqueuses  buccale,  oculaire ,  et  jusque  sur  la 
cornee  ;  on  en  a  meme  trouve  sur  la  muqueuse  des  voies 
biliaires,  dans  le  tissu  m£me  du  foie  et  de  la  rate,  sur 
le  peritoine,  sur  1'endothelium  du  cceur  et  des  grosses 
arteres,  sur  la  muqueuse  bronchique.  Histologiquement, 
ces  tumeurs  sont  constitutes  par  du  tissu  adipeux, 
mais  dont  la  graisse  a  une  couleur  jaune  d'or  speciale. 

Le  xanthome  est  parfois  congenital ;  les  auteurs  1'ont 
alors  considere  comme  une  malformation  cutanee  abso- 
lument  comparable  aux  noevi;  ils  1'opposent  au  xan- 
thome acquis,  maladie  qui  survient  chez  Fadulte,  et  sur- 
tout  chez  les  arthritiques ,  les  goutteux,  les  diabetiques, 
a  la  suite  d'alterations  du  foie,  ou  simplement  a  la 
suite  d'un  ictere  catarrhal.  Moricheau-Beauchant  et 
Boissenet  se  sont  attaches  a  demontrer  qu'il  iTy  a  aucune 
difference  entre  le  xanthome -malformation  et  le  xan- 
thome-maladie,  sinon  une  difference  chronologique.  Je 
partage  absolument  cette  opinion  :  d'une  part,  en  effet, 
on  trouve  frequemment  le  caractere  familial  ou  heredi- 
taire dans  les  cas  de  xanthome  tardif ;  d'autre  part,  le 


1  MORICHEAU-BEAUCHATS'T  et  BOISSENET ,  A rchives  generates  de  mede- 
cine,  1903. 
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xanthome  congenital  s'associe,  tout  autant  que  le  xan- 
thome  acquis,  a  des  troubles  hepatiques  portant  sur- 
tout  sur  la  fonction  biliaire  du  foie.  En  un  mot,  le 
xanthome  familial  est  fonction  dc  la  cholemie  familiale  : 
c'est  une  manifestation  exterieure  d'une  disposition  fami- 
liale dont  la  cause  est  plus  profonde ;  ainsi  compris,  il  cons- 
titueun  excellent  exemple  de  la  fa^on  dont  des  malforma- 
tions ou  des  maladies  familiales  relevent  du  terrain  special 
qui  est  transmis  dans  la  famille  par  heredite ,  et  qui  cons- 
titue  la  caracteristique  biologique  de  la  famille.  Nousre- 
viendrons  sur  ce  sujet  en  etudiant  la  cholemie  familiale. 
Pour  le  moment,  nous  nous  contenterons  de  resumer 
les  observations  reunies  par  Moricheau-Beauchant  a 
Fappui  de  sa  these.  Dans  dix-huit  families  atteintes  de 
xanthome  hereditaire  ou  familial,  il  note  la  coexistence 
frequents  d'affections  hepatiques  manifestos;  chez  deux 
malades  dont  il  a  pu  examiner  le  sang,  il  existait  du 
pigment  biliaire  dans  le  serum.  Les  complications  hepa- 
tiques sont  d'autant  plus  frequentes,  que  les  sujets 
avancent  en  age ;  chez  les  jeunes  sujets  atteints  de 
xanthome  congenital  ou  acquis,  on  ne  releve  aucun 
trouble  de  fonctionnement  du  foie ;  a  partir  de  vingt- 
cinq  ans,  au  contraire,  on  trouve  des  troubles  evidents 
du  foie  dans  la  moitie  des  cas  de  xanthome  familial.  II 
est  probable  que  ce  chiffre  aurait  ete  plus  eleve  encore 
si  1'examen  du  serum  et  la  recherche  minutieuse  des 
symptomes  de  la  cholemie  familiale  avaient  ete  faits 
dans  tous  ces  cas.  II  est  en  somme  etabli  que 
le  xanthome  familial  est  une  simple  manifestation 
d'un  etat  plus  general,  la  cholemie  familiale.  Tantot 
elle  n'apparait  qu'en  meme  temps  que  des  symptomes 
hepatiques  de  la  meme  affection,  ou  meme  poste- 
rieurement;  tantot  elle  est  precoce  et  peut  m£me  etre 
congenitale.  Le  xanthome  congenital  et  le  xanthome 
tardif  peuvent,  du  reste,  se  voir  dans  les  m£mes  families; 
souvent  le  sujet  atteint  de  xanthome  tardif  donne  nais- 


OEDfiMES  FAM1LIAUX  271 

sance  a  des  enfants  atteints  de  xanthome  congenital; 
mais  ce  peut  etre  1'inverse,  et  les  deux  modes  chrono- 
logiques  peuvent  s'associer  de  facons  variees  dans  les 
families  atteintes. 

CEdemes  faniiliaux.  —  Les  cedemes  familiaux  sont 
un  exemple  plus  demonstratif  encore  que  les  precedents 
des  liens  qui  unissent  les  malformations  familiales  et 
les  maladies  familiales.  Dans  les  chapitres  de  ce  volume 
consacres  aux  malformations  congenitales ,  nous  avons 
vu  ce  qu'est  1'elephantiasis  congenital;  nous  avons  vu 
qu'a  cote  de  cas  accidentels  cette  malformation  peut 
etre  innee  et  familiale.  Nous  allons  voir  a  present  qu'une 
maladie  familiale  parfois  tardive ,  le  trophcedeme  de 
Meige,  est  reliee  a  Telephantiasis  congenital  par  une 
serie  insensible  de  cas  intermediates. 

Trophced&me  chronique.  —  En  1899,  Meige  decrivait 
sous  ce  nom  une  maladie  familiale  particuliere,  carac- 
terisee  par  un  oedeme  blanc,  dur,  indolore,  occupant  un 
ou  plusieurs  segments  de  Tun  ou  des  deux  membres 
inferieurs,  et  persistaiit  la  vie  entiere,  sans  prejudice 
notable  pour  la  sante.  Les  observations  de  Desnos,  celle 
si  curieuse  de  Milroy  concernant  vingt-deux  sujets  d'une 
m^me  famille  repartis  sur  six  generations,  celle  d'Higier, 
celle  de  Lannois,  celles  de  Meige  lui-meme,  rendent  en 
effet  incontestable  1'existence  du  trophoedeme  chronique 
en  tant  que  maladie  familiale  autonorne.  L'affection 
presente  tous  les  caracteres  des  maladies  familiales ; 
elle  survient  sans  cause  apparente,  frappant  a  peu  pres 
aux  memes  ages  un  grand  nombre  de  membres  d'une 
meme  famille,  et  affectant  en  general  dans  une  meme 
famille  le  meme  type  morbide  chez  les  membres  atteints. 
Mais,  fait  qui  nous  interesse  tout  specialement ,  le  tro- 
phcedeme chronique  est  dans  certaines  families  une 
affection  congenitale ;  dans  d'autres,  une  affection  appa- 
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raissant  tardivement,  vers  Fepoque  de  la  puberte.  C'est 
ainsi  que,  dans  la  famille  observee  par  Nonne,  les  huit 
sujets  atteints  Fetaient  des  leur  naissance ;  non  seule- 
inent  un  ou  les  deux  membres  inferieurs  etaient  oede- 
maties,  mais  la  peau  participant  a  Fhypertrophie,  et  sur 
la  peau  des  orteils  existaient  chez  plusieurs  sujets  des 
elevures  papillaires  identiques  a  celles  qui  existent  dans 
1' elephantiasis.  Dans  le  cas  de  Lortat-Jacob,  concernant 
six  sujets  de  la  meme  famille,  les  extremites  inferieures 
etaient  pachydermiques  et  bleuatres ,  et  la  meme  colo- 
ration bleuatre  existait  aux  mains  chez  un  des  sujets 
observes.  Dans  le  cas  de  Tobiessen,  Foedeme  existait 
des  la  naissance,  avec  hyperplasie  du  derme  et  du  tissu 
cellulaire  sous-cutane ,  atrophie  du  tissu  adipeux,  deve- 
loppement  du  systeme  veineux ;  Fenflure  etait  sujette  a 
des  alternatives  d'augmentation  et  de  diminution.  On 
le  voit,  ces  cas  sont  tout  a  fait  identiques  aux  formes 
d'hypertrophie  congenitale  sans  participation  du  sque- 
lette,  formes  auxquelles  Lannelongue  reserve  le  nom 
d'elephantiasis  congenital  (voir  p.  80). 

Dans  une  serie  d'autres  faits,  le  trophoedeme  apparait 
a  Fepoque  de  la  puberte.  G'est  ainsi  que  Lannois,  sur 
quatre  sujets  d'une  meme  famille,  a  vu  la  maladie  debuter 
a  vingt  et  un  ans  (premiere  generation),  dix-huit  ans 
et  treize  ans  (deuxieme  generation),  trois  ans  (troisieme 
generation).  Et  cependant,  une  fois  Foedeme  constitue, 
il  n'y  a  aucune  difference  entre  les  cas  congenitaux  et 
les  cas  a  apparition  tardive.  Ge  qui  se  passe  dans 
les  cas  de  Milroy  montre  encore  plus  nettement  combien 
est  artificielle  la  limite  que  Ton  voudrait  tracer  entre 
les  maladies  familiales  et  les  malformations  familiales. 
Dans  cette  famille,  sur  vingt-deux  sujets  malades,  dix- 
neuf  ont  presente  des  la  naissance  le  trophcedeme  tel 
qu'il  est  reste  plus  tard ;  mais  chez  les  deux  autres 
roedeme  a  progresse.  Une  fille  qui  n'avait  a  la  naissance 
qu'un  pied  oedematie  fit,  a  vingt  ans,  une  chute  a  la 
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suite  de  laquelle  la  tumefaction  envahit  le  pied  oppose.  Un 
gar^on  ne  avec  un  pied  elephantiasique  vit,  a  la  puberte, 
ses  bourses  grossir  a  tel  point,  qu'on  dut  enlever  un  tes- 
ticule ;  mais,  a  mesure  que  les  bourses  grossissaient,  le 
pied  diminuait  et  il  revint  finalement  a  1'etat  normal, 
auquel  il  se  maintint  par  la  suite.  Enfin,  dans  cette 
meme  famille,  ou  le  trophcedeme  etait  congenital,  une 
fille  restee  indemne  jusqu'a  Fage  de  douze  ans  fut 
atteinte,  a  partir  de  cet  age,  de  tumefaction  persistante 
de  la  cheville  sans  cause  occasionnelle  quelconque.  Des 
faits  de  ce  genre  justifient  Identification  de  Telephan- 
tiasis  congenital  familial  et  du  trophoedeme  familial,  et 
montrent  que  les  malformations  familiales  et  les  mala- 
dies familiales  ne  se  distinguent  que  par  1'epoque  ou 
1'affection  se  manifeste,  et  nullement  par  une  difference 
de  nature. 

OEdeme  periodique  familial.  —  Au  trophcedeme  chro- 
nique  familial,  il  faut  opposer  Vcedeme  periodique  fami- 
lial ou  maladie  de  Quincke.  Cette  maladie  est,  a  la 
maladie  de  Meige,  ce  que  la  paralysie  periodique  fami- 
liale  est  aux  paraplegies  familiales.  Elle  se  manifeste 
par  1'apparition  subite,  en  un  ou  plusieurs  endroits  du 
corps,  de  tumefactions  cedemateuses,  qui  atteignent  en 
une  ou  plusieurs  heures  leur  maximum,  qui  durent  un 
ou  deux  jours,  puis  disparaissent  avec  la  meme  rapidite, 
pour  reparaitre  a  intervalles  irreguliers  au  me'me  point 
ou  en  uii  autre  quelques  semaines,  quelques  mois, 
quelques  annees  apres;  ces  tumefactions  se  montrent 
surtout  aux  membres,  aux  pourtours  des  articulations, 
parfois  aussi  au  tronc  ou  au  visage,  surtout  aux  pau- 
pieres  et  aux  levres;  les  parties  de  peau  tumefiees  ne 
different  pas  par  leur  couleur  des  parties  voisines.  Par- 
fois les  tumefactions  peuvent  apparaitre  sur  les 
muqueuses,  notamment  sur  les  levres,  le  voile  du 
palais,  le  pharynx.  Elles  peuvent  atteindre  les  replis 

APERT.  Trait£  des  maladies  familiales.  1 8 
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aryteno-epiglottiques  (cedeme  de  la  glotte)  et  causer  la 
mort  par  obstruction  laryngee  si  la  tracheotomie  n'est 
pas  pratiquee  en  temps  opportun.  La  maladie  se  trans- 
met  par  heredite  directe  ou  par  heredite  collaterale. 
Dans  certaines  families,  telles  que  celle  dont  j'ai  pre- 
sente  Thistoire  a  la  Societe  medicale  des  hopitaux1,  les 
males  sont  seuls  atteints.  L'affection  debute  frequem- 
ment  des  les  premieres  semaines  de  la  vie  ;  il  en  est 
ainsi  dans  les  observations  de  Quincke- Valentin,  d'Osler, 
de  Yarian ,  de  Mendel ;  dans  d'autres  observations ,  la 
premiere  apparition  de  Foedeme  est  tardif.  Ainsi  Schle- 
singer  rapporte  Thistoire  d'une  famille  dont  cinq 
membres,  appartenant  a  trois  generations  (grand-pere, 
pere,  fils,  petit-fils,  fille),  furent  pris  tous  de  leur  pre- 
miere crise  a  Tage  de  vingt  ans,  sauf  chez  le  petit-fils, 
qui  a  seize  ans  presentait  deja  des  acces  ebauches. 

Dans  un  certain  nombre  de  families ,  on  voit  1'age 
d'apparition  du  mal  etre  de  plus  en  plus  precoce  a 
mesure  que  Ton  passe  d'une  generation  a  la  suivante 
(precession  de  generation  en  generation),  ou,  dans  une 
meme  generation,  dans  1'ordre  des  naissances  successives 
(precession  chez  les  puines).  (Test  ce  qui  s'est  passe 
dans  la  famille  dont  j'ai  rapporte  Thistoire  avec  Delille; 
le  debut  a  eu  lieu  a  trente  ans,  vingt-huit  et  vingt  ans 
chez  les  freres  de  la  premiere  generation,  ages  respecti- 
vement  de  quarante,  trente-huit  et  trente  ans;  il  a  eu 
lieu  a  sept  ans  et  a  cinq  ans  chez  les  sujets  de  la 
seconde  generation,  ages  de  onze  ans  et  neuf  ans,  si 
bien  que  les  sujets  d'une  meme  generation  ont  tous  ete 
atteints  la  meme  annee,  quel  que  soit  Tage  qu'ils  avaient 
alors.  De  meme,  dans  Tobservation  de  Strubing,  le  pere 
a  son  premier  acces  a  vingt- cinq  ans,  la  fille  ainee  a 
quinze  ans,  le  fils  puine  a  douze  ans. 


1  APERT  et  DELILLE,  CEdemes  aigus  familiaux  sous-cutanes  et  glot- 
tiques  chez  cinq  males  d'une  meme  famille  (Societe  medicale  des  hopi- 
taux,  1904,  p.  1022J. 
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Enfin,  comme  nous  Taverns  vu  pour  le  trophoedeme 
chronique,  il  y  a  des  families  ou  Faffection  existe  chez 
certains  sujets  des  la  naissance,  et  chez  d'autres  ne  se 
developpe  que  tardivement.  Ainsi,  dans  1'observation 
d'Osler,  sur  vingt  sujets  malades,  la  plupart  eurent  leur 
premiere  attaque  des  1'age  le  plus  tendre ;  mais,  chez 
d'autres,  elle  survint  a  la  puberte  (douze  ans  et  dix- 
sept  ans  chez  deux  filles,  dix-huit  ans  et  vingt  ans  chez 
deux  gargons). 

Urticaires  periodiques  familiales.  —  II  faut  rappro- 
cher  des  oedemes  periodiques,  certaines  urticaires  perio- 
diques familiales  a  grosses  tumefactions,  ne  differant 
de  la  maladie  de  Quincke  que  par  les  demangeaisons 
dont  elles  sont  le  siege.  On  voit  tous  les  intermediaires 
entre  les  deux  affections. 

Erythemes  noueux  et  erythemes  polymorphes  fami- 
liaux.  -  -  II  en  est  de  meme  de  certains  erythemes 
noueux  familiaux  et  de  certains  erythemes  polymorphes 
familiaux ;  on  voit  parfois  les  diverses  maladies  coinci- 
der  dans  les  memes  families  et  sur  les  memes  sujets. 
Parfois  des  poussees  purpuriques  accompagnent  les 
poussees  d'oedeme  (Valentin,  Yarian).  Enfin,  dans  un 
assez  grand  nombre  de  cas  d'oedeme  familial,  on  note  des 
troubles  gastro-intestinaux  analogues  a  ceux  qui  sur- 
viennent  dans  les  purpuras  exanthematiques  (Apert  et 
Delille,  Strubing,  Osier,  Ricochon,  Yarian,  Schlesin- 
ger). 

Purpuras  exanthematiques  familiaux.  —  II  y  a  des 
purpuras  exanthematiques  familiaux  tres  voisins  des 
osdemes  et  des  erythemes  familiaux ;  les  ouvrages  con- 
sacres  a  1'hemophilie  contiennent,  a  cote  des  relations 
d'hemophilie  typique,  la  relation  de  faits  ou  la  diathese 
hemophilique  ne  se  manifeste  guere  que  par  des  pous- 
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sees  d'exantheme  purpurique.  Nous  allons  voir  quelle 
distinction  il  faut  faire  entre  ces  etats  hemophiliques 
benins  et  1'hemophilie  vraie. 

Hemophilie.  —  Uhemophilie  est  un  type  de  mala- 
die  familiale.  On  sait  en  quoi  consiste  cette  inaladie  : 
les  sujets  qui  en  sont  atteints  ont,  pour  les  causes 
les  plus  insignifiantes ,  des  hemorragies  incoercibles; 
la  moindre  ecorchure  saigne  sans  que  le  sang  puisse 
etre  arrete ;  du  fait  de  la  continuite  de  Themorragie , 
le  sujet  peut  se  trouver  saigne  a  blanc  et  mourir 
par  perte  de  sang;  les  epistaxis  sont  frequentes  et 
graves,  non  que  le  sang  coule  a  flots,  mais  parce  que 
Tecoulement  se  perpetue  et  parce  qu'aucun  des  moyens 
hemostatiques  habituels  n'a  d'action.  Les  hemophiles 
sont  en  outre  sujets  a  des  hemorragies  interstitielles  : 
le  moindre  choc  sur  les  tissus  se  traduit  par  un  «  bleu  » 
etendu;  ils  font  facilement  des  hemorragies  dans  leurs 
sereuses  et  dans  leurs  synoviales;  le  genou,  articula- 
tion particulierement  exposee  aux  chocs,  est  parfois  le 
siege  d'hemarthroses.  Les  interventions  chirurgicales 
sont  particulierement  dangereuses  chez  ces  sujets ;  la 
simple  ablation  d'une  dent  peut  entrainer  une  hemor- 
ragie  incoercible  mortelle;  d'insignifiantes  excoriations 
des  levres  ont  ete  fatales.  Aussi  beaucoup  d'hemophiles 
meurent  dans  1'enfance;  tres  rares  sont  ceux  qui 
atteignent  une  duree  normale  de  vie. 

L'affection  est  tres  nettement  familiale  ;  elle  presente 
a  un  haut  degre  un  caractere  que  nous  avons  deja  note 
pour  nombre  de  maladies  familiales,  la  predilection  pour 
le  sexe  male;  dans  les  families  hemophiles,  les  males 
seuls  sont  atteints  par  la  maladie ,  les  femmes  ou  filles 
sont  preservees.  Une  particularite  encore  plus  curieuse 
est  a  noter  dans  le  mode  de  transmission  hereditaire  : 
en  regie  generale,  il  ny  a  jamais  d' hemophiles  dans  la 
descendance  directe  des  hemophiles /  on  en  trouve  seu- 
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lement  dans  la  descendance  de  leurs  soeurs.  Les  fils 
d'hemophiles  ne  sont  pas  atteints,  niais  seulement  leurs 
neveux  ou  petits-neveux;  les  femnies  sont  par  elles- 
memes  indemnes  du  mal,  mais  elles  sont  susceptibles  de 
le  transmettre ;  la  maladie  reste  latente  chez  elles  et  se 
manifeste  seulement  chez  leurs  descendants  males.  En 
un  mot,  la  maladie  se  volt  uniquement  chez  les  homines, 
et  se  transmet  uniquement  par  les  femmes. 

Ges  particularites  curieuses  se  retrouvent  dans  la 
grande  majorite  des  families  hemophiles.  Le  plus  bel 
exemple  en  est  fourni  par  la  famille  Manpel  de  Kir- 
chheim,  pres  Heidelberg,  que  le  Di"  Lossen  a  pu  suivre 
pendant  quatre  generations  (Voir  tableau  genealogique, 
fig.  94).  Gette  famille  compte  deux  cent  sept  membres, 
cent  onze  gardens  et  quatre-vingt-seize  filles  :  aucune 
fille  n'a  ete  atteinte  par  la  maladie,  trente-sept  garcons 
ont  ete  atteints ,  soixante-quatorze  ont  ete  epargnes ;  si 
on  classe  a  part,  d'un  cote  les  gardens  qui  descendent 
de  la  souche  commune  uniquement  par  les  femmes, 
d'un  autre  ceux  qui  presentent  un  ou  plusieurs  ascen- 
dants males  dans  les  generations  interposees  entre  eux 
et  la  souche  commune,  on  voit  que  sur  vingt-neuf  males 
ayant  un  male  dans  leur  ascendance  aucun  n'est  hemo- 
phile,  tandis  que,  sur  quatre-vingt-deux  males  descen- 
dants de  la  souche  commune  uniquement  par  les  femmes, 
trente-sept  ont  ete  atteints,  soit  quarante-cinq  pour 
cent. 

Une  exception  apparente  a  cette  regie  se  voit  dans  la 
famille  Manpel.  Un  hemophile,  le  premier  de  la  derniere 
generation  sur  le  tableau  genealogique  de  cette  famille 
(fig.  94),  est  fils  d'un  pere  hemophile;  mais  il  a  pour 
mere  une  femme  de  souche  hemophile,  cousine  germaine 
de  son  pere,  et,  malgre  les  apparences,  on  peut  affir- 
mer  que  c'est  de  sa  mere  qu'il  tient  son  hemophilie. 

Trois  exceptions  du  m£me  genre  se  voient  dans  les 
tableaux  genealogiques  que  Hossli  a  donnes  des  hemo- 
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philes  de  Tenna  (Orisons).  Vieli*  a  signale  la  presence 
dans  ce  village  et  dans  quelques  villages  voisins  de 
nombreux  hemophiles  :  1'hemophilie  y  est  presque  en- 
demique ;  ces  villages  sont  isoles  dans  une  haute  vallee 
des  Alpes,  a  1650  metres  d'altitude,  £  six  heures  de 
marche  de  toute  route  de  voiture ;  I'hemophilie  y  existe 
depuis  trois  siecles,  et  pendant  tres  longtemps  les  habi- 
tants ne  se  mariaient  qu'entre  eux.  II  est  done  tres 
vraisemblable  que  les  exceptions  s'expliquent  de  meme 
facon  que  dans  le  cas  precedent.  Ce  point  de  vue  semble 
avoir  completement  echappe  a  Hossli ,  qui ,  dans  son 
arbre  genealogique ,  tres  complet  a  d'autres  points  de 
vue ,  a  absolument  neglige  de  suivre  1'ascendance  par 
les  femmes  des  trois  sujets  hemophiles,  fils  ou  petits- 
fils  d'hemophiles.  II  est  possible  que  leur  hemophilie 
vienne  non  du  pere,  comme  il  semblerait,  mais  de  la 
mere,  comme  c'est  la  regie  a  Tenna. 

Toutefois,  en  dehors  de  ces  grandes  families  hemo- 
philes, on  trouve  parfois  de  petits  groupes  familiaux 
hemophiles  ou  Theredite  ne  parait  plus  soumise  aux 
memes  regies;  on  y  voit  la  maladie  frapper  a  la  fois  le 
pere  et  le  fils;  les  filles  memes  sont  parfois  atteintes. 
Peut-etre,  dans  ces  cas  speciaux,  s'agit-il  d'affections 
hemophiliques  familiales  reconnaissant  une  cause  un 
peu  differente  de  celle  de  rhemophilie  commune;  j'y 
reviendrai  bientot. 

Gontrairement  a  la  plupart  des  maladies  familiales, 
I'hemophilie  se  perpetue  dans  de  longues  generations 
sans  entrainer  Textinction  de  la  famille.  Gela  tient  jus- 
tement  aux  particularites  de  sa  transmission  hereditaire. 
Les  sujets  atteints ,  c'est-a-dire  les  males,  ne  contri- 
buent  en  rien  a  la  transmission  de  la  maladie ;  leur  mort 
prematuree  du  fait  de  rhemophilie  ne  fait  done  pas 


1  VIELI,  Journal  de  med.  et  de  chir.  pratiques,  1866. 
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diminuer  les  -chances  de  transmission  du  mal,  puisque 
c'est  uniquement  par  les  femmes  que  celui-ci  se  trans- 
met.  Les  femmes ,  destinees  a  faire  souche  d'hemo- 
philes,  ne  se  ressentent  aucunement  du  mal  qu'elles 
leguent  a  leurs  enfarits;  elles  vivent  aussi  longtemps 
que  des  femmes  normales ,  et  n'ont  aucune  difficulte 
pour  le  mariage  ou  Faccouchement.  On  comprend  done 
qu'elles  soient  fecondes,  et  d'autant  plus  qu'elles  perdent 
souvent  de  bonne  heure  leurs  enfants  males;  d'ou  sur- 
vie  d'une  grande  quantite  de  sujets  femelles,  qui  vont 
a  leur  tour  engendrer.  G'est  ainsi  que  1'aieule  commune 
de  la  famille  Manpel  avait  fourni,  dans  la  quatrieme 
generation  de  ses  descendants,  vingt-six  femmes  suscep- 
tibles  de  transmettre  le  mal.  La  progression  serait  plus 
rapide  encore  si  la  triste  particularite  n'etait  rapidement 
connue  dans  les  endroits  ou  habitent  les  sujets  et  n'en- 
travait,  par  une  sorte  de  centre-selection  artificielle ,  le 
mariage  de  ces  femmes.  La  progression  du  mal  est  nean- 
moins  assez  rapide  pour  qu'il  se  soit  forme  des  regions 
a  hemophiles,  comme  nous  avons  vu  qu'il  existe  des 
regions  a  chorees  de  Huntington. 

L'Allemagne  du  Sud  et  la  Suisse  sont  les  pays  ou 
Ton  trouve  de  beaucoup  le  plus  d'hemophiles.  Les  ob- 
servations relevees  par  Gintrac  concernent,  dans  qua- 
rante-huit  cas,  des  families  allemandes,  dans  neuf  cas 
des  families  suisses,  dans  huit  cas  des  families  fran- 
caises.  On  a  vu  egalement  la  maladie  aux  Indes  neer- 
landaises,  chez  des  Hollandais  immigres,  et  en  Ame- 
rique,  non  seulement  chez  des  individus  de  race  anglo- 
saxonne,  mais  chez  des  negres.  Enfin  la  race  juive 
fournitun  grand  nombred'observations  depetits  groupes 
familiaux  hemophiles. 

Nous  connaissons  tres  bien  la  symptomatologie  et  les 
lois  de  transmission  de  I'hemophilie.  Nous  sommes 
beaucoup  moins  fixes  sur  le  substratum  anatomophy- 
siologique  du  mal.  Pourquoi  les  hemorragies  des  hemo- 
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philes  ne  s'arretent-elles  pasJfLeur  sang  se  coagule 
normalement,  1'analyse  chimique  et  1'examen  microsco- 
pique  n'y  ont  point  jusqu'a  present  revele  aucune  alte- 
ration constante.  II  est  vrai  que  cette  etude  est  difficile, 
car  on  hesite  toujours  a  faire  une  prise  de  sang  chez  un 
sujet  de  ce  genre ;  il  semble  qu'il  y  ait  une  particula- 
rite  dans  la  constitution  chimique  des  albuminoides 
fibrinogenes  du  sang;  la  fibrine  serait  moins  adherente, 
et  ne  remplirait  plus  suffisamment  son  role  hemosta- 
tique  normal?Ger tains  auteurs  invoquent,  au  contraire, 
une  constitution  speciale  des  parois  vasculaires  (?).  Ge 
qui  est  certain,  c'est  qu'il  y  a  une  relation  entre  cette 
modification  du  sang  ou  des  capillaires  et  le  sexe  du 
sujet;  cette  relation  existe  des  le  jeune  age,  et  n'attend 
pas  pour  se  manifester  1'entree  en  activite  de  la  glande 
genitale  male ;  c'est  des  les  premiers  mois  de  la  vie  que 
F affection  se  manifeste.  On  a  remarque  toutefois  que 
la  section  et  la  chute  du  cordon  ombilical  se  font 
habituellement  sans  hemorragie ,  ainsi  que  les  exco- 
riations cutanees  qui  peuvent  se  produire  pendant  Tac- 
couchement.  Si  on  note  des  hemorragies  ombilicales 
parfois  mortelles ,  ce  n'est  que  quinze  jours  au  moins 
apres  la  naissance ;  il  semble  que ,  dans  la  vie  foetale, 
les  echanges  entre  le  sang  maternel  et  le  sang  de  Fen- 
fant  suffisent  a  introduire  dans  celui-ci  1'element  neces- 
saire  pour  empecher  de  se  produire  Talteration  encore 
inconnue  dont  releve  1'hemophilie.  Le  sang  de  la  mere 
contiendrait  une  substance  antihemophile  emp^chant 
1'affection  de  se  manifester  chez  la  femme  et  persistant 
chez  le  nouveau-ne  quelques  jours  encore  apres  sa  sepa- 
ration de  1'organisme  maternel.  Puisque  cette  subs- 
tance n' existe  que  dans  le  sexe  feminin,  il  faut  que  sa 
formation  soit  liee  a  la  presence  du  tissu  ovarien.  Et 
d'autre  part,  puisque  la  maladie  se  transmet  unique - 
ment  par  les  femmes,  et  jamais  par  les  hommes,  il  faut 
que  le  sujet  hemophile  tienne  son  mal  d'une  particula- 
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rite  de  Fovule  dont  il  est  ne ,  tandis  que  le  spermato- 
zo'ide  des  hemophiles  doit  etre  considere  comme  abso- 
lument  normal. 

Nous  voici  done  amene  a  cette  conclusion  parodoxale 
que  rorigine  premiere  de  Themophilie  est  un  trouble 
ovarien.  L'ovaire  des  femmes  de  famille  hemophile 
fournit  des  ovules  ayant  une  alteration  x,  telle  que  les 
£tres  qui  naitront  de  ces  ovules  presenteront  des  trou- 
bles particuliers  de  1'hemostase ;  mais  en  meme  temps  la 
presence  de  ces  ovules  entraine  dans  1'organisme  qui 
les  porte  la  formation  d'une  substance  antagoniste,  phe- 
nomene  que  nous  savons  tres  frequent  en  biologic,  et 
analogue  absolument  a  la  formation  d'antitoxine  diphte- 
rique  dans  un  organisme  infecte  par  des  bacilles  diphte- 
riques.  Chez  les  enfants  de  sexe  feminin  de  ces  femmes, 
la  constitution  de  1'ovaire  a  des  chances  d'etre  iden- 
tique  a  la  constitution  de  1'ovaire  maternel;  par  suite, 
le  vice  primordial  de  1'ovule,  transmis  a  Torganisme 
qui  en  provient,  se  trouve  corrige  par  1'ovaire  de  cet 
organisme  quand  cet  organisme  est  feminin.  Rien  de 
pareil  ne  se  produit  quand  I'orgamsme  est  masculin; 
en  revanche,  comme  le  spermatozoide  ne  participe  pas 
aux  alterations  (peut-etre  les  portions  sur  lesquelles 
porte  Talteration  sont-elles  eliminees  dans  les  divisions 
reductrices  des  cellules  seminales) ,  il  ne  transmet  aux 
descendants  des  hemophiles  males  aucune  disposition  a 
1'hemophilie,  et  jamais  la  tendance  a  1'hemophilie  ne 
reparait  dans  la  descendance  des  males  des  families 
hemophiles1. 

Si  paradoxal  que  cela  paraisse,  il  faut  done  conclure 


1  Une  consequence  therapeutique  s'impose  :  Tinjection  a  des  sujets 
hemophiles  de  sang  preleve  sur  des  femmes  de  leur  famille  (meres  ou 
so3urs)  doit  arreter,  au  moins  pour  quelque  temps,  les  hemorragies. 
L'ingestion  d'extrait  d'ovaire  pourrait  d'une  facon  plus  simple  dormer 
le  meme  resultat,  si  toutefois  1'experience  montre  que  ce  mode  d'ad- 
ministration  n'entrave  pas  1'action  de  la  substance  active.  Grant 
(Lancet,  1904)  aurait  obtenu  un  plein  succes  par  cc  precede. 
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que  Fhemophilie,  affection  qui  ne  frappe  que  les  males, 
a  un  point  de  depart  ovarien.  Gette  conclusion  est  la 
consequence  obligatoire  de  cette  constatation  que  Fhe- 
mophilie  setransmet  uniquement  par  les  femmes,  jamais 
par  les  hommes.  Le  fonctionnement  ovarien  semble,  du 
reste,  exagere  chez  les  meres  et  soeurs  d'hemophiles ; 
elles  sont  souvent  reglees  de  bonne  heure,  et  leurs 
regies  durent  encore  tardivement  ( cinquante-sept  ans, 
dans  un  cas  de  Senator);  sur  vingt-cinq  femmes  de 
famille  hemophile,  de  Bo  vis  trouve  signalee  dix-neuf 
fois  la  menstruation  precoce  ou  abondante,  trois  fois  la 
menstruation  normale,  trois  fois  la  menstruation  rare 
ou  peu  abondante.  Enfin  on  a  parfois  vu  le  declin  de 
la  vie  genitale  marquer  chez  des  femmes  de  famille 
hemophile  F  apparition  d'une  tendance  aux  hemorragies 
semblable  a  celles  de  leurs  peres  et  de  leurs  fils.  Nasse 
raconte  qu'une  grand'mere,  une  fille  et  une  petite-fille 
de  famille  hemophile  eurent ,  a  leur  age  critique ,  des 
hemorragies  tellement  abondantes,  que  les  deux  pre- 
mieres y  succomberent  et  que  la  derniere  xi'echappa 
qu'a  grand'peine.  De  tels  faits,  bien  qu'exceptionnels, 
n'en  sont  pas  moins  des  temoignages  formels  de  Faction 
antihemophilique  du  tissu  ovarien  en  activite. 

Fausses  hemophilies.  —  Dans  les  pages  prece- 
dentes  ,  je  n'ai  eu  en  vue  que  Fhemophilie  vraie ,  bien 
caracterisee  par  son  intensite,  son  exclusivisme  pour  le 
sexe  masculin,  son  heredite  a  caractere  special,  et  Fab- 
sence  de  toute  alteration  sanguine  revelable  a  nos 
moyens  actuels  d'investigation.  A  cote  de  cette  hemo- 
philie  vraie,  il  y  a  de  nombreux  etats  morbides  dont 
la  tendance  aux  hemorragies  constitue  une  des  manifes- 
tations; c'est  la  confusion  faite  par  quelques  auteurs 
entre  ces  etats  hemophiliques  et  Fhemophilie  vraie  qui 
a  entretenu  quelques  divergences  a  propos  de  celles-ci. 

Nous  n'avons  ici  a  parler  aucunement  des  scorbuts, 
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des  purpuras  hemorragiques,  ni  des  infections  hemorra- 
giques qui  ont  ete  decrites  sous  le  nom  d'hemophilies 
aigues  ;  nous  passons  egalement  sous  silence  les  menor- 
ragies  sans  tendance  hemorragique  generale ,  et  les 
hemorragies  multiples  des  hysteriques  qu'on  a  qualifiers 
parfois  d'  «  hemophilie  chez  la  femme  ».  Parmi  les 
etats  hemophiliques  trop  souvent  confondus  avec  1'he- 
mophilie  vraie ,  nous  considerons  seulement  ceux  dont 
le  caractere  hereditaire  et  familial  explique  la  con- 
fusion. Gilbert  et  Lereboullet  ont  montre  que  certaines 
hemorragies  frappant  surtout  les  femmes,  dans  certaines 
families,  relevent  de  la  cholemie  familiale ;  ces  femmes 
ont  des  pigments  biliaires  dans  leur  serum  sanguin; 
elles  sont  sujettes  aux  epistaxis  et  aux  menorragies. 
Peut-etre  un  certain  nombre  d'hemorragies  hereditaires 
chez  les  femmes  relevent-elles  du  m£me  principe.  II 
nous  faut,  en  tout  cas ,  signaler  que  Gintrac  a  observe 
une  famille  ou  la  mere,  ses  deux  filles  et  une  fllle  de 
celle-ci  etaient  sujettes  a  des  hemorragies  semblables. 
Quelle  qu'en  soit  la  cause ,  il  y  a  done  des  families  ou 
existent  des  affections  hemophiliques  qui  se  comportent 
autrement  que  Themophilie  commune ;  elles  frappent 
les  femmes  et  se  transmettent  par  heredite  directe  de 
mere  a  fille  ;  il  faut  les  distinguer  de  Fhemophilie  com- 
mune. 

Parmi  ces  affections  hemophiliques,  il  en  est  une 
dont  la  nature  est  bien  determinee  :  c'est  celle  qu'Osler 
a  decrite  sous  le  nom  d'epistaxis  a  repetition  avec  te- 
langiectasies  multiples  de  la  peau  ct  des  muqueuses.  Les 
hemorragies  sont  liees,  dans  ce  cas,  a  la  presence  de 
petits  angiomes  des  fosses  nasales.  Osier  a  vuTaffection 
chez  deux  freres;  d'autres  membres  de  la  famille  pa- 
raissent  avoir  ete  atteints  de  fa  5011  similaire.  Hawthorn1 
a  vu  Faffection  chez  le  pere,  chez  ses  deux  filles,  chez 


1  HAWTHORN,  Lancet,  1906. 
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les  neuf  enfants  de  la  fille  ainee,  et  chez  la  fille  ainee 
de  la  fille  cadette,  soit  treize  membres  d'une  meme 
famille  en  trois  generations.  Gontrairement  a  rhemo- 
philie  vraie ,  cette  affection ,  on  le  voit ,  frappe  indis- 
tinctement  les  deux  sexes. 


CHAPITRE  XV 


AFFECTIONS  FA  Ml  LI  ALES  DES  VISCERES 


SOMMAIRE.  —  Maladie  kystique  des  reins. 

Troubles  fonctionnels  des  reins  :  hematurie  familiale,  pentosurie  fami- 
liale,  albuminurie  familiale  avec  nephrite,  albuminurie  intermiltente 
cy clique  familiale;  polyurie  familiale;  diabete  sucre  familial. 

Tachycardie,  bradycardies  familiales,  mort  subite  familiale,  spasmes 
de  la  glotte  familiaux. 

Cirrhoses  hepatiques  familiales;  cholemie  familiale;  etats  hemophi- 
liques  familiaux  en  rapport  avec  la  cholemie  familiale. 

Dysthyroi'dies  familiales;  myxoedemes  familiaux;  hypothyroi'die  be- 
nigne  chronique  de  Hertoghe;  1'infantilisme,  1'incontinence  d'urine, 
les  varices,  1'obesite  se  repetant  chez  les  membres  d'une  meme 
famille  peuvent  etre  symptomatiques  d'hypothyroidie  familiale. 

Temperament  strumeux  et  hypothyroi'die  familiale;  temperament 
bilieux  et  cholemie  familiale. 

Maladie  de  Basedow  familiale;  acromegalie  familiale. 

Correlation  entre  certaines  conformations  familiales  et  certaines  affec- 
tions familiales  des  visceres. 


Les  conformations  vicieuses  familiales  des  organes 
externes,  de  la  peau,  dusquelette,  sont  facilement  obser- 
vables.  II  n'en  est  pas  de  meme  des  conformations 
vicieuses  des  visceres.  II  est  rare  que  Ton  ait  a  sa  dispo- 
sition des  series  de  visceres  provenant  de  membres  d'une 
m£me  famille.  De  temps  en  temps  on  decouvre  aux  au- 
topsies des  conformations  particulieres  des  visceres,  pou- 
mons  pourvus  d'un  lobe  supplementaire,  rates  a  profondes 
incisures,  reins  soudes,  etc.;  on  n'en  signale  jamais  le 
caractere  familial,  c'est  que  Ton  n'a  g-uere  la  faculte  de 
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le  rechercher.  Si  cette  possibilite  existait,  peut-etre 
alors  verrait-on  parfois  que  ces  conformations  peuvent 
se  reproduire  de  generation  en  generation,  comme  les 
doigts  supplementaires  ou  les  incisures  du  bord  labial. 
En  revanche ,  il  y  a  des  affections  familiales  des  vis- 
ceres  qui,  se  traduisant  pendant  la  vie  par  une  sympto- 
matologie  attirant  1'attention,  ont  ete  etablies  par  Fob- 
servation  clinique. 

I.  —  APPAREIL  URINAIRE 

Maladie  kystique  des  reins.  —  On  connait  sous  ce 
nom  une  affection  caracterisee  par  1'existence  de  nom- 
breuses  productions  kystiques  dans  certains  visceres 
glandulaires.  Les  reins  sont  le  plus  souvent  frappes.  II 
est  rare  toutefois  qu'on  n'observe  pas,  chez  les  sujets 
atteints  de  maladie  kystique  des  reins,  une  tendance  a 
la  formation  de  kystes  dans  d'autres  visceres,  le  plus 
souvent  le  foie,  parfois  le  pancreas,  les  glandes  sali- 
vaires.  On  connait  aussi  une  maladie  kystique  des 
mamelles. 

La  maladie  kystique  peut  se  presenter  avec  le  ca- 
ractere  familial.  Gollis  et  Hewetson i  ont  public 
Tobservation  d'un  frere  et  d'une  soeur  tous  deux 
atteints  d'une  maladie  kystique  et  qui  durent  subir  la 
nephrectomie,  le  premier  a  quarante-trois  ans  (rein 
droit),  la  seconde  a  trente-six  ans  (rein  gauche).  Les 
reins  atteints  etaient  «  de  magnifiques  specimens  de 
maladie  kystique  generalised  » ;  ils  etaient  transformers 
en  grappes  de  kystes  variant  du  volume  d'un  pois  a  celui 
d'une  orange;  un  troisieme  sujet,  soeur  des  precedents, 
ressentait  les  monies  troubles  qu'eux  et  etait  vraisem- 
blablement  atteint  de  la  meme  affection.  Beck  a  opere 
par  nephrectomie  un  sujet  atteint  de  maladie  kystique 


1  COLLIS  et  HEWETSON,  Lancet,  1905. 
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des  reins  dont  trois  soeurs  avaient  succombe  a  la  meme 
maladie.  Charra1  rapporte  qu'une  femme ,  apres  avoir 
eu  d'un  premier  mari  six  enfants  bien  constitues ,  eut 
d'un  second  mari,  grand  buveur  d'absinthe,  quatre  en- 
fants dont  trois  nes  avant  terme  :  deux  presentaient  des 
malformations  completement  identiques,  consistant  en 
un  meningocele  considerable  et  d'enormes  reins  poly- 
kystiques. 

H^maturie  familiale  idiopathique.  -  Plus  fre- 
quemment  s'observent  des  troubles  fonctionnels  des 
reins  rendus  manifestes  par  des  modifications  des  urines. 
\-Shematurie  familiale  idiopathique  est  une  affection 
bien  etablie  par  les  observations  d'Atlee  et  de  Guthrie. 
Atlee  a  observe  trois  soeurs,  toutes  trois  atteintes  d'hema- 
turies  a  repetition.  L'observation  de  Guthrie  est  plus 
convaincante  encore.  Douze  sujets  d'une  meme  famille 
(fig.  95)  presentaient,  des  les  premiers  temps  de  1'exis- 

n  o 
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B  /(ommes  malojiei     ^  Jcmmrs  jnalcuits 
OAojrunfj  scum  Qjevtmrj  saines 

Fig.  95.  —  Hdmaturie  familiale  (Obs.  de  Guthrie). 

tence,  des  hematuries  revenant  a  periodes  irregulieres , 
sans  aucuneloi  de  periodicite:  1'hematurie  revenait  apres 
quelques  heures  de  fievre,  de  courbature,  de  douleurs 
lombaires  ;  parfois  le  froid ,  ou  un  ecart  alimentaire , 
pouvait  dtre  incrimine  dans  sa  production ;  le  plus  sou- 
vent  la  spontaneite  etait  absolue.  Les  premiers  jours, 
les  urines  sont  rouge  fonce;  les  jours  suivants,  la  colo- 
ration s'attenue,  mais  ne  disparait  completement  qu'au 
bout  d'une  semaine  a  un  mois;  1'examen  microscopique 


1  CHARRA,  These  de  Lyon,  1905. 
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de  1'urine  y  montre  des  globules  rouges  en  nombre  pro- 
portionnel  a  la  teinte.  Dans  1'intervalle  des  crises,  la  sante 
est  parfaite,  et  1'analyse  des  urines  ne  revele  aucune  par- 
ticularite;  les  malades  ne  sont  sujets  ni  aux  oedemes, 
ni  aux  hemorragies  autres  que  les  hematuries;  ils  ne 
sont  pas  hemophiles,  ils  n'ont  jamais  de  purpura,  ils 
ne  presentent  ni  uricemie,  ni  oxalurie,  ni  urticaire,  ni 
ery themes,  ni  cyanose  des  extremites;  Fhematurie  cons- 
titue  le  seul  phenomene  morbide. 

Pentosurie  iamiliale.  —  II  existe  des  families  qui 
ont  la  particularite  d'eliminer  de  fac.on  constante  par 
les  urines  des  substances  anormales.  Blumenthal,  puis 
Bial  ont  constate  le  fait  pour  la  pentose ,  sucre  pentato- 
mique  dont  la  presence  dans  les  humeurs  animales 
est  tout  a  fait  exceptionnelle.  Deux  soeurs,  dans  le  cas 
de  Blumenthal,  deux  sceurs  et  leur  frere  dans  le  cas 
de  Bial,  etaient  atteints  de  pentosurie. 

Albuminurie  familiale.  —  \Jalbuminurie  familiale 
est  d' observation  beaucoup  plus  courante.  Maisil  semble 
bien  qu'on  a  groupe  sous  ce  terme  des  fails  tres  dispa- 
rates. Dans  les  uns  il  s'agit  d'albuminuries  avec  phe- 
nomenes  de  nephrite ,  veritables  nephrites  familiales 
pouvant  aboutir  k  la  mort;  dans  d'autres,  1' albumin c 
est  eliminee  en  dehors  de  tout  symptome  d'insuffisance 
renale  et  se  presente  avec  les  caracteres  des  albuminu- 
ries  intermittentes  cycliques,  soit  qu'elles  soient  en 
rapport  avec  la  position  debout  (albuminuries  orthosta- 
tiques),  avec  la  fatigue  (albuminuries  d'effort),  ou  avec 
les  heures  de  repas  (albuminuries  digestives). 

Nephrite  familiale.  —  Voyons  d'abord  les  faits  de 
nephrite  familiale.  Dickinson  a  rapporte  1'histoire  d'une 
famille  ou  1'albuminurie  a  frappe  un  grand  nombre  de 
sujets  dans  quatre  generations.  La  premiere  generation 

APERT.  Traite  des  maladies  familiales.  19 
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comprenait  un  frere  et  quatre  soeurs;  le  frere  mourut  a 
trente-quatre  ans  d'une  longue  maladie  des  reins,  deux 
soeurs  moururent  a  quarante-huit  et  quarante-neuf  ans 
apres  avoir  ete  albuminuriques  pendant  plusieurs  annees. 
Le  frere  eut  six  enfants ,  un  gar^on  et  cinq  filles  ;  le 
garcon  devint  albuminurique  sans  cause  connue  a  Fage 
de  douze  ans  et  mourut  des  progres  du  mal  a  vingt-six 
ans;  une  soeur  devint  albuminurique  a  dix-neuf  ans  et 
en  mourut  a  trente-neuf  ans;  une  seconde  soeur  fut 
atteinte  de  glycosurie  et  d'albuminurie  et  en  mourut; 
une  troisieme  etait  albuminurique  egalement.  Deux  de 
ces  femmes  eurent  des  enfants  :  la  premiere  en  eut  cinq, 
dont  un  albuminurique ;  la  seconde  en  eut  six ,  dont 
cinq  furent  atteints  d'albuminurie ;  la  quatrieme  gene- 
ration comprend  deja  un  nouveau-ne  atteint  d'albumi- 
nurie des  sa  naissance.  Arnozan,  Lecorche  et  Talamon 
ont  rapporte  des  faits  semblables. 

Albuminurie  intermittente  cy clique.  -  -  II  est  beau- 
coup  plus  frequent  d'observer  Fapparition  sous  le  mode 
familial  de  Yalbuminurie  intermittente  cyclique.  Tous 
les  auteurs  qui  ont  etudie  cette  affection,  J.  Teissier, 
Lecorche  et  Talamon,  en  rapportent  des  exemples.  Les 
observations  de  Londe  sur  Falbuminurie  familiale  se 
rapportent  a  cette  categoric  d'albuminurie.  Ge  n'est 
pas  le  lieu  d'aborder  ici  la  question,  qui  a  deja  fait  cou- 
ler  tant  d'encre,  des  distinctions  a  faire  entre  les  diverses 
varietes  cliniques  et  pathogeniques  de  ces  albuminuries. 
On  sait  que  les  albuminuries  intermittentes  sont  liees 
soit  a  la  position  debout  (albuminuries  orthostatiques), 
soit  aux  periodes  digestives  (albuminuries  digestives), 
soit  aux  fatigues  (albuminuries  d'effort).  Lemoine  et 
Linossier  ont  bien  etabli  que  la  position  debout  etait 
moins  favorable  au  fonctionnement  renal  que  la  posi- 
tion couchee,  et  que,  m£me  chez  1'homme  sain,  la  posi- 
tion debout  entrainait  une  oligurie  relative  avec  dimi- 
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nution  des  produits  excretes.  G'est  encore  la ,  pour 
employer  1'expression  de  Metchnikoff,  une  «  imper- 
fection de  la  nature  humaine  »,  due  a  ce  qu'a  la  suite 
du  passage  de  la  demarche  quadrupede  a  la  demarche 
bipede,  1'espece  humaine  n'est  encore  qu'imparfaitement 
adaptee  a  cette  nouvelle  situation.  Ce  qui  le  prouve 
bien,  c'est,  comme  Fa  montre  Courcoux,  qu'il  suffit  de 
maintenir  un  certain  temps  un  quadrupede  dans  la  posi- 
tion verticale  pour  lui  faire  emettre  des  urines  albumi- 
neuses.  Lemoine  et  Linossier  pensent  que,  dans  la  sta- 
tion debout,  le  poids  du  rein  agit  sur  le  pedicule  renal 
pour  y  ralentir  la  circulation.  S'il  en  est  ainsi,  on  com- 
prend  que  des  dispositions  anatomiques  defavorables 
dans  la  conformation  du  pedicule  renal  ou  dansles  moyens 
de  suspension  ou  de  sustension  du  rein  puissent  entrai- 
ner  Talbuminurie  orthostatique ;  et  comme  ces  disposi- 
tions sont  aussi  hereditaires  que  la  conformation  des 
traits  du  visage,  on  s'explique  facilement  le  caractere 
familial  qu'affecte  parfois  Falbuminurie  orthostatique. 
L'explication  est  egalement  valable  pour  certaines 
alhuminuries  de  fatigue,  telles  que  celles  qui  suivent 
1'equitation  ou  Tescrime,  ou  encore  celles  consecutives 
a  de  longs  trajets  en  voiture  ou  en  chemin  de  fer.  Elle 
ne  Test  plus  pour  1'albuminurie  qui  suit,  chez  certains 
sujets,  la  fatigue  purement  intellectuelle  ou  les  impres- 
sions morales  vives.  II  faut  alors  admettre  reellement 
une  inferiorite  de  la  cellule  renale.  Nous  n'avons  aucune 
difliculte  a  admettre  cette  «  debilite  renale  »,  comme 
disent  Gastaigne  et  Rathery,  apparaissant  familialement. 
Nous  retrouverons  des  exemples  frappants  de  ces  debi- 
lites  hereditaires  des  tissus  a  propos  des  glandes  vascu 
laires  sanguines.  La  possibilite  d'albuminuries  intermit- 
tentes  acquises  succedant  a  une  nephrite  scarlatineuse , 
par  exemple ,  montre  du  reste  le  role  que  jouent  les 
lesions  de  1'epithelium  renal ,  meme  dans  1'albuminurie 
intermittente. 
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Les  albuminuries  digestives  doivent  etre  expliquees 
en  tenant  compte  d'un  autre  element  encore.  Gertaines 
de  ces  albuminuries  sont  electives.  Chez  certains  sujets, 
1'ingestion  du  blanc  d'oeuf  cru  (ovalbumine)  provoque 
Fapparition  d'albumine  dans  Turine.  La  reaction  des 
anticorps  a  permis  de  caracteriser  specifiquement  cette 
albumine  ;  tantot  il  s'agit  d'albumine  humaine  ,  tantot 
d'ovalbumine  ayant  traverse  1'organisme  sans  perdre 
aucunement  ses  caracteres  specifiques.  Je  ne  puis  admettre 
ce  dernier  phenomene  comme  un  signe  de  debilite  renale  ; 
le  rein  ne  fait  que  remplir  comme  il  doit  son  role  quand 
il  elimine  les  albumines  etrangeres  qui  ont  penetre  dans 
le  sang.  Ce  qui  est  anormal  dans  le  phenomene  que 
nous  etudions,  c'est  le  passage  dans  la  graiide  circu- 
lation de  Fovalbuminie  en  nature;  elle  indique  une 
insuffisance  des  fonctions  d'assimilation  et  nullement 
une  insuffisance  d'elimination  :  c'est  la  muqueuse 
intestinale  et  le  foie  qui  sont  »  debiles  »  dans  ces  cas, 
et  nullement  le  rein.  A  1'etat  normal,  les  albuminoides 
ingeres  sont  decomposes  dans  1'intestin  en  protones  et 
en  acides  amides ;  ceux-ci  sont  absorbes  par  les  ramus- 
cules  portes,  et  se  reconstituent  dans  la  veine  porte  et 
dans  le  foie  sous  forme  d'albumines  assimilables  qui 
se  fixent  dans  les  tissus1.  Le  passage  dans  les  urines 
d'ovalbumine  en  nature  indique  un  trouble  de  ce  pro- 
cessus;  le  rein  n'est  aucunement  en  cause.  Ges  albu- 
nuries  digestives  sont  beaucoup  plus  en  rapport  avec 
un  trouble  fonctionnel  du  foie,  et  on  comprend  que  Gil- 
bert et  Lereboullet  aient  constate  leur  coincidence  avec 
la  cholemie  familiale  chez  les  sujets  d'une  meme  famille. 

Polyurie  familiale.  —  La  polyurie  familiale  a  ete 
observee  a  plusieurs  reprises  dans  des  faits  typiques. 


1  PACCHIONI  et  CORLINI,    Contributi    allo    studio  dell'   assimilazione 
(Archivio  de  Fisiologia,  vol.  II). 
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Knopfelmacher  a  presente  deux  enfants,  frere  et  soeur, 
offrant  une  polyurie  enorme  (jusqu'a  neuf  litres  d'urine 
par  jour)  et  de  la  polydipsie  ;  la  vessie  etait  tellement 
distendue  par  1'urine ,  qu'a  1'etat  de  plenitude  elle 
depassait  Fombilic.  Le  pere,  le  grand-pere  et  rarriere- 
grand'mere  de  ces  enfants  avaient  presente  les  memes 
troubles.  Marinesco,  Lacombe,  Pain,  G.  See,  ont  rap- 
porte  des  faits  analogues.  Weil  a  vu  la  polyurie  se 
transmettre  ainsi  a  plusieurs  generations  d'une  meme 
famille  et  atteindre  vingt-trois  sujets  sur  quatre-vingt- 
onze.  Fait  curieux ,  le  sexdigitisme  existait  egalement  dans 
cette  famille,  mais  polyurie  et  sexdigitisme  alternaient ; 
les  membres  de  la  famille  avaient  Tune  ou  1'autre, 
jamais  les  deux  a  la  fois.  L'affection  atteint  egalement 
les  deux  sexes  et  peut  sauter  une  generation. 

Diabete  sucr£  familial.  -  -  Le  diabete  sucre  a  ete 
observe  a  1'etat  familial.  Ce  n'est  pas  une  simple  coin- 
cidence, ni  le  resultat  naturel  d'une  communaute  de 
genre  de  vie  et  de  predisposition  morbide.  On  a  vu 
le  diabete  sucre  realiser  tous  les  caracteres  des  maladies 
familiales  au  sens  strict  du  mot  :  apparition  sans  cause 
au  me'me  age  et  sous  la  meme  forme,  chez  plusieurs 
membres  de  la  m£me  famille,  dans  une  ou  plusieurs 
generations  successives  ;  dans  certaines  families,  le 
diabete  frappait  exclusivement  les  males,  dans  d'autres 
exclusivement  les  filles  (Stern).  Bouchut  rapporte  Fin- 
dicatiori  de  trois  freres  et  soeur  de  trois  ans  et  demi, 
dix-sept  mois  et  trois  mois,  tous  diabetiques  ;  Pavy  a 
vu  une  serie  de  cinq  enfants,  West  une  serie  de  trois 
enfants,  Roberts  une  serie  de  huit  enfants  d'une  meme 
famille,  tous  diabetiques.  La  maladie,  dans  tous  ces 
cas,  a  ete  contracted  des  le  plus  jeune  age. 

Dans  une  curieuse  observation  publiee  par  Gordon1, 


1  GORDON,  American  Medicine,  1904. 
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le  diabete  familial  etait  en  relation  avec  I'insuffisance 
thyro'idienne  familiale;  il  s'agissait  de  deux  freres  ages 
de  trois  ans  et  de  quatre  ans  et  demi.  Tous  deux  avaient 
un  diabete  complet  avec  polydipsie ,  polyurie ,  poly- 
phagie  intenses;  tous  deux  anterieurement  vifs  et  intel- 
ligents  etaient  devenus,  a  l'age  de  deux  ans,  apa- 
thiques  et  bouffis;  les  cheveux  etaient  rares,  les  dents 
usees;  en  un  mot,  ils  presentaient  les  symptomes  phy- 
siques et  mentaux  du  myxoedeme.  Les  deux  enfants 
furent  traites  par  le  corps  thyro'ide;  on  vit,  des  lors, 
diminuer  parallelement  le  myxoedeme  et  le  diabete;  le 
traitement  ayant  ete  interrompu,  Fhebetude  et  la  gly- 
cosurie  reparurent;  mais  la  reprise  du  traitement  les 
fit  disparaitre  definitivement. 

II.  —  APPAREILS   CIRCULATOIRE 
ET  RESPIRATOIRE. 


Troubles  de  riiinervation  cardiaque  et  niort  su- 
bite  familiale.  —  Le  cceur  est  sujet  a  des  troubles 
fonctionnels  familiaux  :  la  tachycardie  paroxystique 
essentielle  peut  etre  hereditaire  (ChaufTard,  Faisans). 
Morquio,  de  Montevideo,  a  decrit  «  une  maladie  infan- 
tile et  familiale,  caracterisee  par  des  modifications  per- 
manentes  du  pouls ,  des  attaques  syncopales  et  epilep- 
tiques,  et  la  mort  subite  »  sorte  de  maladie  de  Stokes- 
Adams  precoce  ct  familiale.  Des  paysans  de  1'Uruguay 
avaient  huit  enfants,  deux  filles  et  six  garcons;  les  filles 
n'avaient  aucun  trouble  morbide.  Des  six  gargons.  les 
cinq  aines  avaient  des  attaques  des  Tage  de  quatre  ans ; 
les  trois  premiers  etaient  morts  subitement  vers  huit  a 
dix  ans ;  le  quatrieme  mourut  dans  le  service  de  Mor- 
quio a  1'age  de  huit  ans;  le  cinquieme,  age  de  cinq 
ans,  avait  des  attaques  depuis  un  an  deja  ;  le  sixieme, 
n'ayant  encore  que  deux  ans,  etait  jusqu'alors  indemne. 
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L'autopsie  d'un  des  enfants  ne  donna  aucune  explication 
des  symptomes  ni  de  la  mort. 

Perrin ,  de  Nancy ,  raconte  que  dans  une  famille  de 
onze  enfants,  neuf  garcons  et  deux  fllles,  nes  d'un  pere 
alcoolique,  les  neuf  garcons  ont  succombe  de  la  meme 
fac.on  a  trois  ans,  six  ans,  quatre  ans,  neuf  ans,  huit 
ans,  sept  ans,  sept  ans,  cinq  ans,  quatre  ans.  Les  acci- 
dents etaient  chez  tous  identiques  :  apres  quelques  jours 
de  malaise,  les  enfants  tombaient  brusquement  dans 
un  etat  de  somnolence  profonde  ;  leurs  yeux  se  tour- 
naient,  et  la  mort  survenait  moins  d'une  heure  apres 
le  debut  des  accidents.  Dans  les  neuf  cas,  les  accidents 
ont  ete  toujours  identiques. 

Le  cas  suivant  est  un  exemple  plus  net  encore  de 
mort  subite  familiale. 

Hedinger  a  vu,  dans  une  famille,  cinq  jeunes  enfants, 
freres  et  soeurs,  mourir  subitement  coup  sur  coup,  a 
peu  pres  au  meme  age,  et  de  la  meme  faQon.  Le  pre- 
mier enfant,  a  1'age  de  cinq  ans  et  trois  mois,  etait  en 
train  de  jouer  dans  la  cour,  lorsque,  ay  ant  heurte  une 
brouette,  il  tomba  sans  connaissance  et  se  cyanosa.  II 
mourut  en  quelques  minutes ,  sans  qu'on  ait  constate 
de  vomissements,  de  convulsions,  ni  d'ecume  a  la 
bouche.  Sa  soeur,  a  1'age  de  six  ans,  perdit  brusque- 
ment connaissance  dans  une  grange  et  tomba  ;  quand 
on  arriva  au  bout  de  quelques  minutes ,  on  ne  releva 
qu'un  cadavre.  Le  troisicme  enfant  succomba  aussi 
brusquement  que  les  deux  precedents,  a  1'age  de  trois 
ans.  Le  quatrieme  enfant ,  apres  avoir  resiste  a  deux 
acces  d'asphyxie ,  succomba  au  cours  d'un  troisieme  a 
1'age  de  cinq  ans  et  demi.  Enfin  la  cinquieme  enfant, 
sans  avoir  jamais  ete  malade,  fut  prise  subitement,  a 
1'age  de  cinq  ans,  d'une  perte  de  connaissance  ;  un 
medecin,  arrivant  en  toute  hate,  trouva  1'enfant  dans 
un  etat  syncopal,  la  figure  violacee,  les  pupilles  dila- 
tees,  les  cornees  insensibles,  le  pouls  a  peine  percep- 
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tible.  Get  etat  persista  pendant  deux  heures.  Puis,  apres 
un  vomissement  de  sang,  provenant  probablement  d'une 
morsure  a  la  langue,  la  fillette  revint  peu  a  peii  a  elle 
et  ne  tarda  pas  a  se  retablir  completement ;  mais,  sept 
mois  plus  tard,  elle  fut  prise  d'un  nouvel  acces,  iden- 
tique  au  precedent,  et  succomba.  A  Tautopsie  on  ne 
trouva  aucune  lesion  capable  d'expliquer  la  mort,  sinon 
une  certaine  hypertrophie  des  organes  lymphatiques  et 
du  thymus  (etat  lymphatico-thymique  de  Paltauf). 

Romme,  en  commentant  ce  dernier  fait,  rappelle  une 
observation  de  Weber  concernant  trois  enfants  d'une 
meme  mere  qui  ont  succombe  presque  subitement  a  une 
sorte  d'asphyxie  foudroyante,  attribuable,  d'apres  1'au- 
topsie  du  troisieme  enfant,  a  une  hypertrophie  du  thy- 
mus; puis  le  cas  de  Burack,  qui  a  trait  a  deux  nour- 
rissons  qu'on  trouve  a  un  an  de  distance  morts  dans 
leur  lit;  enfin  les  ecrits  de  Plater,  datant  du  xvne  siecle, 
ou  il  est  question  de  trois  enfants  d'une  meme  famille 
qui  sont  morts  subitement  apres  avoir  presente  tres 
probablement  du  stridor  larynge. 

Plus  dramatique  encore  par  les  suites  judiciaires 
qu'elle  faillit  entrainer  est  1'histoire  des  enfants  Weber, 
qui  a  recemment  fait  fremir  tout  Paris1.  Une  jeune 
femme,  parfaitement  saine  d'esprit,  douce  et  travail- 
leuse,  fut  accusee ,  avec  preuves  accablantes  a  1'appui, 
d'avoir  etouffe  successivement  huit  enfants,  dont  quatre 
etaient  ses  neveux  ou  nieces,  et  trois  ses  propres  en- 
fants. 

Le  2  mars  1905,  Mme  Jeanne  Weber  se  trouvait 
chez  son  beau-frere  Pierre  Weber ,  quand  Fenfant  de 
ce  dernier,  Georgette  Weber,  agee  de  dix-huit  mois,  est 
prise  dans  ses  bras  de  cyanose,  de  suffocation;  on  arrive, 
1'enfant  revient  peu  a  peu  a  la  vie ;  quelques  heures 


1    BHOUAHDEL    et    THOINOT,    I1  Affaire     Weber     (Annales    d'hygiene 
publique  et  de  medecine  legale,  4e  serie,  tome  V,  1906). 
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apres,  comme  elle  se  trouvait  encore  seule  avec  sa  tante, 
elle  est  de  nouveau  prise  des  memes  phenomenes; 
la  tante  appelle,  on  s'empresse;  mais  Tenfant  asphyxie 
en  quelques  minutes  sous  les  yeux  des  assistants. 

Quelques  jours  plus  tard,  le  11  mars  1905,  la  soeur 
ainee  de  Georgette  Weber,  Suzanne  Weber,  agee  de 
trente-quatre  mois,  meurt  dans  des  circonstances  ana- 
logues, s'etant  trouvee  seule  peu  de  temps  avec  sa 
tante. 

Quinze  jours  apres,  le  25  mars  1905,  Germaine  We- 
ber, cousine  germaine  des  precedents  et  fille  d'un  autre 
beau-frere  de  Jeanne  Weber,  Leon  Weber,  est  prise 
d'une  crise  de  suffocation  a  laquelle  elle  survit;  mais  le 
lendemain,  une  crise  mortelle  1'emporte;  la  tante, 
Jeanne  Weber,  s'etait  encore  trouvee  Ik,  disait-on ,  au 
moment  des  crises. 

A  quelques  jours  de  la,  le  29  mars  1905,  le  propre  fils 
de  Jeanne  Weber,  un  garcon  de  sept  ans,  revenant 
d'assister  a  1'enterrement  de  sa  cousine,  est  pris,  peu 
de  temps  apres  son  retour  a  la  maison  avec  sa  mere, 
d'un  acces  de  suffocation;  le  medecin  qui  le  voit  ne 
peut  enrayer  le  progres  de  Tasphyxie  progressive,  et 
1'enfant  meurt.  Le  deces  est  attribue  a  la  diphterie. 

Huit  jours  plus  tard,  le  5  avril  1905,  un  cousin  ger- 
main  des  precedents,  Maurice  Weber,  Age  de  dix  mois, 
fils  d'un  quatrieme  frere  Weber,  est  pris  d'une  crise  de 
suffocation,  sa  tante  1'ayant  sur  ses  genoux;  on  1'em- 
porte  a  1'hopital  Bretonneau.  La,  un  interne  remar- 
quant  une  trace  rouge  sur  le  cou  emet  1'idee  d'une  ten- 
tative de  strangulation.  Gette  idee  germe  dans  1'esprit 
des  malheureux  parents.  On  se  rappelle  que  Jeanne 
Weber  etait  la  lors  des  deces  precedents;  on  1'accuse 
d'etre  une  monomane  abominable,  d'etrangler  sans  rai- 
son  les  enfants ;  on  lui  attribue  les  quatre  deces  prece- 
dents; on  en  ajoute;  la  mort  d'un  enfant  etranger, 
celle  de  ses  deux  autres  propres  enfants  morts  Tun  a 
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deux  mois ,  1'autre  a  deux  ans ,  lui  sont  imputees ;  on 
1'arrete;  les  journaux  sont  pleins  des  histoires  de 
F  «  ogresse  »  ;  Topinion  publique  est  violemment  emue ; 
malgre  les  resdUats  decisifs  des  expertises  et  malgre 
toute  1'autorite  et  toute  la  science  des  experts, 
Brouardel ,  Thoinot  et  Dupre ,  Jeanne  Weber  est 
accusee  officiellement  d'avoir  volontairement  etouffe 
par  pression  sur  le  thorax,  sinon  toutes  les  victimes 
que  les  denonciateurs  lui  attribuent,  mais  du  moins  ses 
quatre  neveux  et  nieces  et  son  propre  enfant.  II  a  fallu 
les  lumineuses  depositions  des  medecins  experts  pour 
demontrer  1'evidence  de  Tinnocence  de  la  malheureuse ; 
aucune  lesion  de  strangulation  n'existait  sur  les  cadavres 
exhumes;  la  marque  rouge  que  Tinterne  de  FhopitalBre- 
tonneau  avait  remarquee  siegeait  a  la  nuque  et  ne  pou- 
vait  etre  due  a  une  strangulation;  la  suffocation  des 
enfants,  d'apres  les  recits  des  temoins,  avait  frequem- 
ment  continue  devant  eux ,  alors  que  Jeanne  Weber 
n'etait  plus  seule  avec  eux;  les  experts  concluaient  a 
rimpossibilite  de  la  strangulation  et  a  la  mort  par 
spasme  de  la  glotte.  En  presence  de  cette  contradiction 
entre  le  ministere  public  accusateur  et  Texpertise,  Tau- 
dition  des  temoins  fut  reprise  a  la  cour  d'assises  avec 
plus  de  soin  qu'a  Finstruction ;  on  nota  alors  nombre  de 
contradictions  entre  eux ;  on  apprit  meme  qu'il  y  avait  eu 
des  crises  de  suffocation  qui  etaierit  survenues  en  Fab- 
sence  de  Jeanne  W'eber,  et  son  innocence  eclata  a  tous 
les  yeux. 

Voici  done  cinq  enfants  au  moins ,  issus  des  quatre 
freres  Weber,  qui  sont  frappes  tous  les  cinq  de  facon 
identique,  par  des  spasmes  de  la  glotte.  II  faut  bien 
admettre  1'existence  d'une  terrible  maladie,  le  spasme 
de  la  glotte  familial.  La  connaissance  de  cette  maladie 
est  importante  ;  la  meconnaitre  peut  entrainer  de  graves 
erreurs  judiciaires.  II  est  certain  que  sans  la  perspica- 
cite  et  la  tenacite  des  medecins  experts  qui  ont  ete 
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admirables  dans  la  circonstance ,  la  justice,  mal  infor- 
mee,  aurait  inflige  a  une  innocente,  apres  les  affres 
d'une  injuste  et  ignominieuse  prevention,  1'horreur  d'une 
infamante  condamnation. 


III.  —  APPAREIL  DIGESTIF 

Etats  dyspeptiques  familiaux.  —  Le  tube  digestif 
peut  etre  atteint  de  troubles  fonctionnels  familiaux. 
Jung  a  insiste  sur  les  etats  dyspeptiques  familiaux ;  il 
a  eu  1'occasion  d'examiner  le  sue  gastrique  de  cinq  cent 
quatre-vingt-dix-sept  sujets,  parmi  lesquels  quatre- 
vingt-dix-huit  avaient  entre  eux  un  degre  de  parente ; 
ces  quatre-vingt-dix-huit  appartenaient  a  quarante 
families.  Dans  quatorze  families,  les  analyses  ont 
donne  des  resultats  discordants  ;  dans  vingt-six  families, 
les  alterations  etaient  de  meme  sens  :  1'hyperchlorhy- 
drie  est  1'alteration  du  chimisme  gastrique  qui  a  le 
plus  tendance  a  se  repeter  dans  la  meme  famille  ; 
1'enteroptose  et  la  gastroptose  sont  les  lesions  stoma- 
cales  le  plus  frequemment  notees  chez  les  differents 
membres  d'une  meme  famille  ;  ces  resultats  sont  obte- 
nus  meme  dans  des  cas  ou  les  membres  de  la  famille 
vivaient  separes  les  uns  des  autres,  en  sorte  que  Fin- 
fluence  d'une  meme  alimentation  peut  etre  en  partie 
eliminee.  Toutefois  il  n'y  a,  dans  ces  resultats  de  Jung, 
rien  de  comparable  aux  veritables  maladies  familiales. 

Vomissements  periodiques.  -  -  Aux  troubles  des 
fonctions  digestives  nous  devons  rattacher  les  vomisse- 
ments  periodiques  dont  Marfan  a  montre  les  relations 
avec  1'acetonemie.  Ges  vomissements  sont  souvent 
familiaux  ;  les  observations  publiees  concernent  parfois 
plusieurs  enfants  d'une  meme  famille.  J'ai  moi-mdme 
observe  chez  un  frere  et  une  soeur  des  vomissements 
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acetoniques  dont  la  premiere  crise  est  apparue  chez  tous 
deux  au  meme  age  et  d'une  facon  identique,  a  quatorze 
mois  et  a  Toccasion  d'une  eruption  dentaire1. 

M6rycisme  familial.  --  On  a  decrit,  sous  le  nom  de 
merycisme  familial,  Fhabitude  de  ruminer  des  le  jeune 
age  existant  dans  certaines  families  (Silvestri,  Muller). 
L'autopsie  d'un  des  sujets  ay  ant  pu  etre  faite  dans  le 
cas  de  Muller,  Festomac  fut  trouve  partage  en  deux 
poches ,  Tune  pylorique ,  1'autre  cardiaque ,  celle-ci  un 
peu  plus  grande  que  1'autre,  reunies  par  un  orifice  tres 
etroit  admettant  a  peine  le  doigt ;  le  cardia  et  Treso- 
phage  etaient  anormalement  dilates.  Est-ce  cette  con- 
formation qui  explique  1'habitude  de  ruminer,  ou  en 
est-elle  la  consequence  ?  Les  deux  explications  sont  sou- 
tenables. 

IV.  —  FOIE 

Le  foie  est  un  organe  susceptible  de  presenter  des  par- 
ticularites  fonctionnelles  se  repetant  dans  les  memes 
families ,  nous  venons  de  voir  que  certaines  albuminu- 
ries  familiales  relevent  d'un  trouble  dans  la  faculte  assi- 
milatrice  de  la  cellule  hepatique.  Mais  il  est  une  serie 
d'autres  affections  plus  franchement  hepatiques  qui  se 
presentent  sous  le  mode  familial. 

Cirrhoses  familiales.  —  La  cirrhosc  hepatique  avec 
icterechroniqueet  hypertrophie  dc  la  rate,  type  deHanot, 


1  L' observation  de  la  soeur  ainee  a  ete  publiee  parmoi  dans  les  Bul- 
letins de  la  Societe  de  Pediatrie,  1905,  a  Toccasion  de  la  discussion 
sur  1'origine  des  vomissements  cycliques  qui  a  eu  lieu  &  cette  Societe. 
Lc  frere  de  cette  petite  fille  n'avait  pas  alors  ete  encore  atteint.  Quand 
il  fut  arrive  a  Tage  de  quatorze  mois,  il  eut,  a  1'occasion  de  1'eruption 
de  ses  canines  superieures,  une  crise  de  vomissements  a  repetition 
avec  odeur  acetonique  de  1'haleine,  identique  a  celles  que  sa  so3ur 
ainee  avait  cues  au  meme  age  a  Toccasion  de  Teruption  de  ses  pre- 
mieres molaires. 
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peut  se  developper  sur  le  type  familial ;  Finlayson  en  a 
rapporte  des  exemples.  Hasenclever  1'a  observee  appa- 
raissant  des  le  jeune  age  chez  trois  freres  et  sceur  sans 
autre  cause  etiologique  que  la  notion  familiale ;  les  trois 
enfants  atteints  presentaient  un  retard  marque  du  deve- 
loppement,  tandis  que  les  autres  enfants,  non  frappes  par 
la  maladie  familiale,  avaient  une  taille  et  un  poids  nor- 
maux.  Gette  observation  prouve  que  1'infantilisme  fami- 
lial peut,  entre  autres  origines,  reconnaitre  pour  cause 
une  affection  familiale  du  foie.  De  meme  1'hippocra- 
tisme  familial  des  doigts  peut  etre  lie  a  une  malfor- 
mation congenitale  familiale  du  coeur,  mais  aussi  a  une 
affection  familiale  precoce  du  foie.  Signalons,  en  pas- 
sant, que  de  tels  exemples  prouvent  que  certaines  con- 
formations exterieures  familiales  sont  directement  liees 
a  des  etats  familiaux  particuliers  d'organes  internes  et 
font  qu'on  s'explique  mieux  la  coincidence,  ou  inver- 
sement  Falternance  dans  une  meme  famille  de  confor- 
mations vicieuses  exterieures  avec  des  affections  internes 
familiales,  comme  nous  en  avons  signale  a  plusieurs 
reprises  de  curieux  exemples. 

Dans  ces  faits  de  cirrhose  familiale,  la  maladie  peut 
se  presenter  avec  des  caracteres  cliniques  variant  beau- 
coup  d'une  famille  a  1'autre;  mais,  en  general,  la  forme 
clinique  reste  la  meme  chez  les  membres  d'une  meme 
famille.  G'est  la  un  caractere  que  nous  retrouvons  pour 
la  generalite  des  maladies  familiales  ;  type  variable  d'une 
famille  a  1'autre,  type  relativemeiit  constant  chez  les 
sujets  d'une  meme  famille.  II  y  a  des  families  ou  la 
cirrhose  familiale  se  manifeste  surtout  par  1'ictere  et  ou 
la  splenomegalie  est  minime.  Gilbert,  Gastaigne  et  Le- 
reboullet  en  ont  public  de  iiombreux  exemples  sous  la 
denomination  d'ictere  familial.  II  y  a  d'autres  families 
ou  c'est  la  splenomegalie  qui  tient  le  premier  plan ;  Tic- 
tere  est  leger,  intermittent  ou  meme  absent.  Tel  est  le 
fait  rapporte  par  Boinet  concernant  le  pere  et  cinq  en- 
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fants ;  tous  avaient  une  enorme  rate ;  mais  la  cirrhose 
avec  ictere  chronique  n'existait  que  chez  trois  d'entre 
eux.  Jolly  e  a  rapporte  des  faits  analogues. 

Cholemie  familiale.  —  A  cote  de  ces  faits  de  mala- 
dies hepatiques  bien  determinees,  se  repetant  dans  une 
meme  famille  sans  autre  raison  qu'une  predisposition 
familiale,  il  existe  un  etat  familial  d'origine  hepatique, 
la  cholemie  familiale,  dont  Gilbert  et  Lereboullet  ont  eu 
le  merite  de  mettre  en  relief  la  caracteristique  physio- 
logique,  a  savoir  la  presence  de  pigments  biliaires  dans 
le  sang.  Gette  cholemie  familiale  est  un  etat  compatible 
longtemps  avec  une  bonne  sante  ;  c'est  plus  un  tempe- 
rament qu'une  maladie ;  mais  les  cholemiques  sont  pre- 
disposes aux  affections  hepatiques  les  plus  diverses.  Les 
sujets  atteints  de  cholemie  sont  remarquables  par  leur 
teint  mat,  plus  ou  moins  jaunatre,  brun  jaune  chez  les 
sujets  bruns,  jaune  clair  chez  les  sujets  blonds.  La  colo- 
ration rosee  habituelle  des  pommettes  fait  defaut  chez 
ces  sujets;  les  paumes  des  mains  et  les  plantes  des 
pieds  ont  une  coloration  jaune,  et  la  peau  y  est  seche, 
epaissie,  un  peu  fendillee ;  ces  sujets  sont  d'habitude 
tristes  et  meme  melancoliques  ;  ils  s'inquietent  facile- 
ment,  craignent  les  difficultes,  les  efforts,  si  bien  qu'on 
les  considere  souvent  comme  des  neurastheniques.  La 
peau  de  ces  malades  se  pigmente  avec  une  grande  faci- 
lite ;  un  court  sejour  dans  un  pays  ensoleille  ou  au  bord 
de  la  mer  provoque  chez  eux  du  lentigo ,  du  chloasma 
ou  meme  un  teint  fonce  generalise  pouvant  aller  jusqu'k 
les  faire  prendre  pour  des  mulatres.  On  note  parfois 
chez  eux  du  xanthome  (voir  page  268);  ils  sont  sujets 
a  des  icteres  vrais ,  pendant  lesquels  leur  peau  passe 
insensiblement  de  la  teinte  brune  habituelle  a  la  teiiite 
jaune  franche,  ou  meme  olivatre ;  la  bile  apparait  alors 
momentanement  dans  1'urine.  Ces  sujets  font  frequem- 
ment  des  cirrhoses  biliaires  avec  ou  sans  splenomegalie ; 
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on  voit  dans  les  families  de  cholemiques  un  membre  avoir 
des  icteres  catarrhaux  a  repetition,  tel  autre  de  la  cir- 
rhose  biliaire,  tel  autre  des  coliques  hepatiques.  Enfin 
les  hemorragies  sont  frequentes  chez  ces  sujets,  et  il 
semble  y  avoir  certains  rapports  entre  la  cholemie  fami- 
liale  et  certains  etats  hemophiliques  familiaux,  et  peut- 
etre  aussi  certaines  hemoglobinuries  et  hematuries  fami- 
liales,  peut-etre  meme  certaines  urticaires  familiales. 
Gilbert  et  Lereboullet  ont  rapporte  Tobservation  d'une 
femme  hemophilique  et  cholemique,  dont  un  frere  etait 
egalement  cholemique,  et  dont  le  pere  et  le  grand-pere 
etaient  sujets  aux  hemorragies ;  elle  eut  quatre  enfants, 
deux  gardens  et  deux  filles,  tous  sujets  aux  hemorragies 
cutanees  et  aux  epistaxis;  une  fille  a  le  teint  tres  jaune. 
Gilbert  et  Lereboullet  n'hesitent  pas  a  considerer  ces 
hemorragies  comme  en  rapport  avec  la  cholemie  fami- 
liale.  On  voit  que  certains  etats  hemophiliques  doivent 
etre  distraits  de  1'hemophilie  vraie  pour  etre  rapportes 
a  la  cholemie  familiale.  Nous  allons  voir  bientot  que 
d'autres  etats  hemophiliques  familiaux  sont  symptoma- 
tiques  de  dysthyroidie  familiale.  Plus  encore  que  le  rein 
et  le  foie ,  les  glandes  a  secretion  interne ,  et  en  parti- 
culier  le  corps  thyroide,  sont  touchees  par  I'mfluence 
familiale. 


V.  —  CORPS  THYROIDE 

Myxoedeme  congenital  familial.  —  La  dysthyroidie 
familiale  atteint  son  plus  haut  degre  dans  le  myxoedeme 
congenital  familial.  Gertes,  le  myxoedeme  congenital 
est  le  plus  souvent  accidentel ;  une  infection,  une  intoxi- 
cation, ont  lese  le  corps  thyroide  pendant  la  vie  foetale 
et  ont  realise  Tinsuffisance  thyroidienne  par  le  meme 
mecanisme  que  Ton  a  constate  parfois  chez  des  enfants 
arretes  en  pleine  croissance  a  la  suite  d'une  infection. 
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Toutefois,  a  cote  de  ces  myxoedemes  accidentels,  on 
note  parfois  des  myxcedemes  familiaux.  La  coexistence 
de  plusieurs  cas  d'idiotie  myxcedemateuse  dans  une  nienie 
famille  a  ete  notee1,  mais  c'est  un  fait  rare.  Gela  se  com- 
prend  :  une  athjro'idie  totale  ne  peut  se  transmettre , 
puisque  les  sujets  atteints  sont  des  la  naissance  grave- 
ment  frappes  dans  toutes  leurs  facultes ;  on  note ,  en 
revanche,  avec  une  grande  frequence  quand  on  a  ['atten- 
tion attiree  sur  ce  point ,  1'existence  de  families  ou 
Yhypothyr  oidie  benigne  chronique,  qu'a  si  bien  decrite 
Hertoghe,  frappe  la  plupart  des  membres  de  la  famille. 
Brissaud  a  egalement  attire  Fattention  sur  ce  point ;  il 
donne  dans  ses  lemons  cliniques  la  photographic  d'un 
pere  et  de  ses  deux  enfants  atteints  de  myxoedeme 
fruste.  Hertoghe  a  montre  qu'il  faut  rattacher  a  Finsuffi- 
sance  thyroidienne  un  grand  nombre  d'etats  qui  sont 
sur  la  limite  de  la  sante  et  de  la  maladie ;  ces  etats 
peuvent  etre  familiaux  et  constituent  autant  de  formes 
diverses  de  Yhypothyro'idie  familiale.  II  parle  d'une 
famille  ou  mere  et  enfants  etaient  atteints  de  nyctalopie  : 
la  mere  et  la  fille  ainee  presentaient  nettement  des 
stigmates  hypothyroidiens ;  Fusage  de  la  thyro'idine  a 
gueri  non  seulement  la  mere  et  la  fille  ainee,  mais  aussi 
les  autres  enfants. 

Uinfantilisme  familial  est  aussi  une  forme  d'hypo- 
thyroidie  familiale ;  Hertoghe  cite  plusieurs  exemples 
de  coincidence  du  myxcedeme  franc  et  de  Finfantilisme 
sur  les  enfants  d'une  meme  famille. 

II  y  a  des  infantilismes  partiels  d'origine  thyroi- 
dienne. Hertoghe  considere  V  incontinence  nocturne 
essentielle  d'urine  comme  etant  souvent  un  phenomene 
d'hypothyroidie ;  lorsqu'elle  se  presente  avec  le  carac- 
tere  familial,  elle  releve  d'une  insuffisance  thyroidienne 
familiale.  La  tendance  aux  varices,  qui  a  un  caractere 


1  WELLESLEY  KENDDE,  British  ined.  Journal,  4  fevr.  1906. 
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familial  si  marque,   est  aussi,   d'apres   Hertoghe,   un 
signe  d'hypothyroidie. 

Thibierge  a  montre  qu'il  en  est  de  m£me  de  Yobesite, 
dont  le  caractere  familial  est  egalement  des  plus  nets. 
Enfin  la  tendance  aux  menorragies  des  femmes 
atteintes  de  myxoedeme  fruste  explique  certains  cas  de 
pretendue  hemophilie  familiale  feminine ,  tandis  que 
d'autres,  comme  nous  1'avons  vu,  relevent  de  la  chole- 
mie  familiale. 

II  y  a  du  reste  plus  d'un  rapport  entre  les  deux 
etats.  Hertoghe  considere  la  lithiase  biliaire  comme 
tres  frequente  chez  les  hypothyroidiens.  II  en  cite  de 
nombreux  exemples.  Comme  coincidence  de  myxce- 
deme  et  de  phenomenes  hepatiques  familiaux,  Hertoghe 
rapporte  le  fait  suivant  :  «  J'ai  vu,  dit-il,  une  dame  de 
trente-huit  ans,  atteinte  de  myxoedeme  franc  et  dont 
les  antecedents  en  disent  long  sur  la  filiation  des 
desordres  du  foie  avec  la  diathese  strumiprive.  Avant 
son  mariage,  elle  a  fait  deux  cures  a  Vichy  pour  calculs 
biliaires.  Elle  a  toujours  eu  des  regies  profuses.  Sa 
mere  est  morte  d'un  calcul  hepatique  enclave  ;  son 
grand-pere,  d'un  abces  du  foie.  Elle  a  legue  elle-meme 
la  tare  hepatique  a  sa  fille.  Gette  petite  fille,  agee  de 
onze  ans,  a  deja  eu  deux  fois  la  jaunisse.  » 

J'ai  pour  ma  part  observe  la  coexistence  de  lithiase 
biliaire  et  de  myxoedeme  fruste  dans  une  meme  famille. 
Une  jeune  fille  est  atteinte  de  myxoedeme  fruste  (empa- 
tement  de  la  peau,  adenoidisme,  gencives  molles  et  sai- 
gnantes ,  regies  de  quinzaine ,  menorragies ,  cheveux 
sees  et  cassants  et  tombant  en  masse  a  la  moindre 
indisposition).  Sa  mere  est  un  type  de  neurasthenic 
biliaire,  au  sens  de  Gilbert  et  Lereboullet  :  plaintes 
continuelles,  vents  qui  passent  dans  la  tele,  faiblesses, 
agoraphobic,  perpetuelles  craintes  pour  sa  sante  et  celle 
de  ses  enfants,  coloration  jaunatre  des  paumes  de  la 
main  et  des  plantes  des  pieds,  ainsi  que  de  la  muqueuse 

APERT.  Traite  des  maladies  familiales.  20 
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buccale  et  des  conjonctives.  Dans  une  autre  famille, 
grand-pere  mort  d'un  cancer  du  foie,  mere  sujette  aux 
coliques  hepatiques,  fille  de  developpement  corporel 
insuffisant,  a  trente  ans  seins  a  peine  saillants,  simple 
duvet  au  pubis,  hanches  peu  accentuees,  conforma- 
tion corporelle  infantile,  bien  qu'elle  ait  donne  nais- 
sance  k  deux  enfants  bien  constitues ,  tendance  aux 
engelures,  k  la  cyanose  des  extremites,  au  doigt  mort 
( sans  qu'il  y  ait  aucun  autre  signe  de  brightisme ) ; 
coloration  mate  du  teint,  qui  devient  tres  facilement 
brunatre  k  la  campagne  ou  au  bord  de  la  mer.  Les 
deux  enfants  presentent  la  meme  particularite. 

Si,  dans  les  families  ou  un  des  sujets  presente  soit  du 
myxoedeme  franc,  soit  des  symptomes  d'hypothyroidie, 
on  recherche  systematiquement  ces  derniers  sur  les 
autres  membres  de  la  famille,  on  constate  la  frequence 
tres  grande  du  myxoedeme  fruste  familial.  J'ai  public, 
dans  un  petit  volume  ou  j'ai  traite  de  1'infantilisme  et 
de  ses  diverses  varietes  cliniques  et  etiologiques  *, 
1'observation  d'un  enfant  obese ,  cryptorchide ,  eunu- 
cho'ide,  avec  quelques  caracteres  feminins,  dont  la  mere 
presentait  un  certain  nombre  de  petits  signes  d'hypo- 
thyroidie (plaques  congestives  des  joues,  etat  caout- 
choute  et  lisse  de  la  peau  du  visage,  menorragies)  et 
dont  la  soeur ,  outre  les  memes  petits  signes ,  etait 
presque  une  geante  (lm,85  et  forte  en  proportion),  etait 
sujette  a  des  poussees  purpuriques,  k  des  menorragies, 
et  portait  sur  chaque  jambe  des  ulceres  variqueux 
rebelles2. 

J'ai  eu  occasion  d'observer  depuis  une  autre  famille 
ou  la  transmission  de  Yhypothyro'idie  est  des  plus 
evidentes.  L'aieule  est  extremement  obese;  ses  quatre 
filles  ont  tendance  a  1'obesite  et  n'y  echappent  que  par 


1  APERT,  les  Enfants  retardataires  (Actualites  medicates). 

2  APERT,  Societe  de  pediatrie,  16  avril  1901. 
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une  surveillance  journaliere  de  leur  regime  et  de  leur 
hygiene ;  deux  sont  steriles.  Des  sujets  de  la  troisieme 
generation,  un  homme  est  completement  imberbe, 
quoique  n'ayant  aucun  autre  caractere  infantile  et  ay  ant 
plusieurs  enfants  ;  un  autre  homme  est  atteint  de  volu- 
mineuses  varices  des  membres  inferieurs  ;  une  femme 
irregulierement  reglee  :  les  regies  viennent  toutes  les 
six  a  huit  semaines  et  sont  alors  tres  abondantes  ;  il  y 
a  une  grande  facilite  a  la  fatigue  et  a  la  cephalalgie  et 
un  empatement  special  de  la  peau  avec  coloration  mar- 
bree  des  pommettes ,  comme  Ta  signale  Hertoghe  ; 
constipation  opiniatre,  un  traitement  thyroidien  a  fait 
cesser  tous  ces  malaises.  A  la  quatrieme  generation, 
un  enfant  presente  de  Fincontinence  nocturne  d'urine, 
un  autre  a  ete  dans  ses  premieres  annees  extraordinai- 
rement  obese.  On  peut  donner  cette  famille  comme 
exemple  de  dissociation  entre  les  symptomes  corporels 
et  les  symptomes  psychiques  de  1'hypothyroidie,  car 
plusieurs  de  ses  membres  ont  donne  des  preuves  d'une 
vigueur  intellectuelle  et  d'une  activite  cerebrale  peu 
communes. 

Hertoghe  signale  que  les  varietes  les  plus  dissem- 
blables  diinfantilisme  se  rencontrent  parmi  les  enfants 
d'une  m£me  famille,  sous  le  meme  toit.  II  a  vu,  dans 
la  mdme  famille,  deux  cas  de  myxoedeme  franc  avec 
idiotie,  deux  cas  de  chondrodystrophie  grave,  un  nain 
rachitique,  et  un  cas  d'obesite  infantile.  II  a  traite 
deux  cousins  germains,  Tun  atteint  de  myxoedeme 
franc,  Tautre  d'infantilisme  type  Lorrain. 

En  somme,  en  etudiant  cette  question  du  myxoedeme 
familial,  on  voit  qu'il  existe  dans  certaines  families  un 
habitus  special  resultant  d'une  legere  insuffisance  thy- 
roidienne  ;  ce  qui  le  prouve ,  c'est  que  la  medication 
thyroidienne  fait  disparaitre  cet  habitus.  II  constitue  a 
peine  un  etat  morbide  ;  c'est  seulement  une  maniere 
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d'etre,  et  ce  que  les  anciens  appelaient  un  «  tempera- 
ment ».  Le  temperament  lymphatico-sanguin  des 
anciens  coincide  a  peu  pres  avec  notre  dijsthyro'idie 
benigne  chronique  y  de  meme  que  le  temperament 
bilieux  coincide  dans  F ensemble  avec  notre  cholemie 
familiale.  Ce  temperament  a  peine  morbide,  simple 
variete  physiologique,  n'en  est  pas  moms  1'amorcage 
d'etats  plus  accentues,  susceptibles  d'aboutir  a  des 
maladies  bien  constitutes.  La  dysthyroidie  amorce 
le  myxoedeme  franc,  de  meme  que  la  torsion  exa- 
geree  du  femur  amorce  la  luxation  congenitale  de  la 
hancbe,  de  meme  aussi  que  la  morphologic  concavi- 
ligne  amorce  1'achondroplasie. 

Maladie  de  Basedow  familiale.  -  -  La  fonction  thy- 
ro'idienne  peut  varier  en  sens  inverse.  La  predominance 
thyro'idienne  donne  des  symptomes  inverses  de  1'insuffi- 
sance  thyro'idienne .  La  maigreur,  1'instabilite  muscu- 
laire  exageree  pouvant  aller  jusqu'au  tremblement  et 
aux  mouvements  choreiformes ,  la  vivacite  du  regard  et 
de  la  physionomie,  Texageration  des  secretions,  1'etat 
brillant  des  cheveux  et  des  poils  caracterisent  cet  etat ; 
a  un  degre  plus  avance,  le  syndrome  de  Basedow  est 
constitue.  On  a  signale  bien  souvent  des  maladies  de 
Basedow  familiales.  Holmes  a  vu  cette  maladie  chez 
quatre  enfants  de  la  meme  famille,  un  frere  et  ses  trois 
soeurs.  Froenkel,  Sottas,  Meige  et  Allard  ont  publie 
des  faits  d'heredite  similaire.  Dejerine,  dans  sa  these 
d'agregation,  a  reuni  une  demi-douzaine  d'observations 
de  goitre  exophtalmique  familial.  La  plus  demonstrative 
concerne  une  famille  comprenantdix  enfants,  quatre  freres 
et  six  soeurs  :  les  quatre  aines  et  les  quatre  cadets  furent 
atteints  de  goitre  exophtalmique  ;  les  deux  interme- 
diates (un  gargon  etune  fille)  echapperent  seuls  au  mal. 
L'ainee  des  filles  eut  quatre  enfants,  dont  trois  furent 
atteints  de  maladie  de  Basedow. 
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II  arrive  que,  dans  certaines  families,  le  Basedow  se 
comporte  d'une  fac.on  particuliere  ;  cela  est  conforme  a 
la  regie  qui  veut  que  la  forme  morbide  se  maintienne 
la  meme  dans  la  meme  famille,  mais  est  susceptible  de 
varier  d'une  famille  a  1'autre.  C'est  ainsi  que  Meige  et 
Allard  relatent  1'histoire  d'une  famille  ou  la  maladie  de 
Basedow  s'associait  chez  tous  les  membres  atteints  a 
de  rcedeme  des  paupieres  et  a  de  la  somnolence,  ph6- 
nomene  tout  a  fait  anormal  dans  la  maladie  de  Base- 
dow ,  qui  s'accompagne  au  contraire  habituellement 
d'agitation,  d'instabilite,  d'insomnie. 

VI.  --  AUTRES  GLANDES  A  SECRETION  INTERNE 

Le  corps  thyroide  est  la  glande  a  secretion  interne 
dont  la  physiologic  pathologique  est  la  mieux  connue. 
Tout  fait  croire  que  des  faits  analogues  existent  pour 
les  autres  glandes  a  secretion  interne,  et  en  particulier 
pour  riiypophyse  dont  les  relations  de  tout  genre  avec 
le  corps  thyroide  sont  bien  connues.  Bonardi,  Cyon, 
Schwoner,  Frrenkel,  Schaifer,  ont  public  des  cas  d'acro- 
megalie  her  edit  air  e ,  a  heredite  directe  (pere.ou  mere  et 
fils  ou  fille). 

On  connait  les  relations  de  Facromegalie  avec  le 
gigantisme  (Launois  et  Roy)  et  avec  Yinfantilisme.  Si 
certains  infantilismes  et  feminismcs  familiaux  relevent 
de  dystrophies  thyroidiennes ,  d'autres  peut-etre  ont 
une  origine  hypophysaire.  On  a  du  reste  vu  Facrome- 
galie  et  le  myxoedeme  alterner  chez  des  freres  et  soeurs 
(Pope  et  Clarke,  Pel).  Enfin  il  n'est  pas  douteux  qu'il 
y  ait  des  dysplasies  ovariennes  ou  testiculaires  familiales. 
Ge  sont  les  glandes  genitales  qui  determinent  les  carac- 
teres  sexuels  ;  il  semble.meme,  d'apres  les  travaux  de 
1'ecole  de  Nancy  (Bonin,  Ancel,  Spillmann,  Richon), 
que  cette  determination  soit  commandee  par  des  ele- 
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ments  speciaux,  les  cellules  interstitielles  du  testicule 
et  de  Fovaire.  Les  hermaphrodismes  tiennent  sans 
doute  a  des  particularites  du  fonctionnement  de  ces 
glandes,  survenant  des  la  vie  intra-uterine  ;  on  salt  que 
leur  activite,  pour  n'etre  pas  du  mode  qu'elle  aura  chez 
1'adulte,  n'en  est  pas  moins  alors  reelle.  Les  particula- 
rites hereditaires  de  ces  glandes  chez  le  foetus  entrainent 
les  particularites  de  la  conformation  corporelle  ulte- 
rieure  du  sujet,  et  on  peut  supposer  que  la  morphologic 
vicieuse  des  hermaphrodites  n'a  pas  d  autre  cause. 

II  resulte  de  ces  considerations  que  si  certaines 
maladies  familiales  sont  sous  la  dependance  de  confor- 
mations vicieuses  (atrophie  familiale  du  nerf  optique 
et  deformation  familiale  du  crane),  certaines  conforma- 
tions vicieuses  sont  d'autre  part  sous  la  dependance  de 
troubles  familiaux  des  secretions  internes.  II  est  au 
reste  vraisemblable  qu'une  modification  patente  de 
Forganisme  en  un  point  quelconque  n'est  pas  sans 
entrainer  dans  tout  le  reste  du  corps  des  retentissements 
souverit  latents ,  parfois  manifestes  ;  ceux  qui  ont  ete 
mis  en  lumiere  par  les  naturalistes  ont  ete  classes  par 
eux  sous  le  nom  de  phenomencs  de  correlation.  Confor- 
mations familiales  vicieuses  et  maladies  familiales  sont 
souvent  en  correlation.  Meme  dans  les  cas  ou  toute  cor- 
relation nous  echappe,  il  reste  demontre  que  malforma- 
tions familiales  et  maladies  familiales  sont  des  pheno- 
menes  de  m6me  nature. 


CHAPITRE  XVI 

LA  DISPOSITION  FAMILIALE 

A  CERTAINES  INFECTIONS  ET  A  CERTAINES 

INTOXICATIONS 


SOMMAIRE. —  La  tuberculose,  maladie  infectieuse,  contagieuse,  non  here- 
ditaire,  mais  seVissant  avec  une  frequence  et  une  gravite  speciales 
chez  les  sujets  heWditairement  predisposes.  Parts  de  la  predisposi- 
tion hereditaire  et  de  la  contagion. 

Predispositions  de  race  a  la  suette,  a  la  scarlatine,  a  la  fievre 
jaune,  etc. 

Dermatoses  vaccinates  familiales  de  de  Beurmann. 

Idiosyncrasies  de  race  aux  intoxications;  curieux  cas  d'idiosyncrasie 
familiale  pour  ValcooL 


Tuberculose.  —  Dans  notre  revue  des  maladies 
familiales,  nous  n'avons  fait  aucune  part  a  certaines 
maladies  qui  pourtant  s'acharnent  souvent  a  frapper 
1'un  apres  1'autre  les  membres  d'une  mdme  famille;  en 
particulier,  nous  n'avons  meme  pas  cite  la  plus  fre- 
quente  de  toutes,  la  tuberculose.  II  est  pourtant  de  con- 
naissance  vulgaire  que  certains  menages  perdent  suc- 
cessivement  tous  ou  presque  tous  leurs  enfants  de  me- 
ningite  tuberculeuse,  et  que,  dans  certaines  families  ou 
un  des  parents  est  mort  de  tuberculose  pulmonaire, 
les  enfants  atteignant  1'age  adulte  sont  a  leur  tour  suc- 
cessivement  emportes  par  cette  maladie.  Comment  alors 
ne  pas  classer  la  tuberculose  dans  le  cadre  des  maladies 
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familiales?  Ne  repond-elle  pas  a  la  definition  de  ces 
maladies,  «  maladies  qui,  sans  changer  de  caractere,  se 
reproduisent  dans  les  memes  families,  de  generation  en 
generation,  en  frappant  a  peu  pres  aumeme  age  un  certain 
nombre  de  membres  de  chaque  generation?  »  Tous  les 
auteurs  sont  pourtant  d'accord  pour  ne  pas  classer  la 
tuberculose  parmi  les  maladies  familiales;  certains  nient 
meme  d'une  fagon  absolue  1'heredite  de  la  tuberculose, 
et  il  faut  bien  dire  que  leurs  arguments  sont  puissants. 
N'a-t-on  pas  constate  que  la  mortalite  par  tuberculose 
est  inflniment  reduite  chez  les  enfants  de  TAssistance  pu- 
blique  de  Paris,  groupe  forme  pourtant  pour  la  tres  grande 
majorite  d'enfants  dont  le  pere  et  la  mere  sont  morts 
jeunes?  II  est  certain  qu'il  y  a  parmi  eux  une  tres 
grande  proportion  d'enfants  de  tuberculeux ;  pourtant 
leur  mortalite  par  tuberculose  est  inferieure  a  celle  des 
groupes  les  plus  favorises  de  sujets  des  memes  ages. 
L'explication  en  est  que  ces  enfants  sont  places  par 
T Assistance  publique  a  la  campagne,  chez  des  cultiva- 
teurs  choisis,  et  y  vivent  de  la  vie  des  champs;  ils  ont 
peu  d'occasion  de  se  contaminer.  II  en  etait  du  moins 
ainsi  quand  la  tuberculose  n'avait  pas  encore  envahi 
les  campagnes.  Beaucoup  de  medecins,  considerant  ces 
faits  et  d'autres  analogues,  se  sont  demande  si  la  fre- 
quence de  la  tuberculose  chez  les  enfants  de  tuberculeux 
ne  tenait  pas  simplement  a  la  contamination  par  la  vie 
commune  avec  leurs  parents  tuberculeux.  II  est  vrai 
que  Ton  voit  certains  de  ces  enfants  ne  devenir  tuber- 
culeux que  longtemps  apres  la  mort  de  leur  pere  ou  de 
leur  mere;  mais  il  faut,  d'autre  part,  tenir  compte  que 
parfois  le  conjoint  survivant  a  pris  la  maladie  :  elle 
reste  chez  lui  longtemps  benigne  et  pour  ainsi  dire 
latente,  mais  il  n'en  contamine  que  plus  surement  les 
enfants.  J'ai  observe  plusieurs  cas  de  ce  genre,  et  j'ai 
vu  un  fait  tres  significatif  ou  la  femme  d'un  tuberculeux, 
decede  depuis  longtemps,  etait  retournee  vivre  avec  sa 
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mere  apres  la  mort  de  son  mari  et  avait  contamine,  non 
pas  ses  enfants,  elle  n'en  avait  pas,  mais  ses  jeunes 
freres,  qu'aucune  heredite  tuberculeuse  ne  menacait. 

Dans  des  cas  de  ce  genre,  c'est  evidemment  la  con- 
tagion seule  qu'il  faut  incriminer;  pourquoi  ne  serait- 
elle  pas  aussi  seule  en  cause  quand  il  s'agit,  non  des 
freres,  mais  des  fils?  II  faut  encore  tenir  compte  des  ba- 
cilloses  ganglionnaires  latentes  de  1'enfance :  chez  1'en- 
fant  contamine  dans  ses  premieres  annees,  le  bacille, 
penetrant  soit  par  1'intestin,  soit  par  les  amygdales,  est 
arrete  par  les  ganglions  mesenteriques  ou  cervicaux  et 
y  persiste  &  1'etat  latent  pendant  des  annees ;  il  imprime 
seulement  au  sujet  le  facies  special  des  «  candidats  a  la 
tuberculose  ».  Au  moment  de  1'adolescence,  le  tissu  lym- 
phoide  perd  de  son  importance  ,  la  barriere  ganglion- 
naire  devient  alors  insuffisante ,  le  bacille  se  repand 
dans  la  circulation  et  gagne  le  poumon;  c'est  alors  seule- 
ment, cinq,  dix,  quinze  ans  parfois  apres  le  debut  de 
la  contamination,  que  la  maladie  se  declare  :  tel  jeune 
homme  atteint  a  vingt  ans  de  tuberculose  pulmonaire 
a  done  pu  etre  contamine  par  son  pere  mort  cinq,  dix, 
quinze  ans  plus  tot.  Tel  est  le  raisonnement  de  ceux 
qui  admettent  que  la  contagion  familiale  est  toujours  a 
1'origine  des  tuberculoses  familiales. 

Je  ne  doute  pas  qu'il  n'y  ait  une  grande  part  de  verite 
dans  ces  considerations.  II  est  en  tout  cas  une  chose  de- 
montree,  c'est  que  la  transmission  hereditaire  du  bacille 
est  tout  a  fait  exceptionnelle.  La  tuberculose  congeni- 
tale  est  une  rarete ;  on  ne  nait  pas  tuberculeux ,  mais 
tuberculisable.  II  est  toutefois  tres  certain  que  toutes 
les  families  ne  sont  pas  egales  devant  la  tuberculose. 
Si  cela  peut  etre  a  la  rigueur  conteste  pour  ce  qui  est 
de  la  possibilite  d'etre  atteint  de  la  maladie ,  il  en  est 
certainement  tout  autrement  pour  la  resistance  au  mal 
deja  declare.  Dans  ces  menages  ou  le  tuberculeux  con- 
tamine son  conjoint  et  ses  enfants,  on  voit  souvent  les 
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enfants  succomber  rapidement,  tandis  que  le  conjoint, 
non  entache  d'heredite  tuberculeuse,  resiste  des  dizaines 
d'annees  et  meurt  moins  de  sa  tuberculose  que  des  lesions 
sclereuses  secondaires  (phtisie  fibreuse)  qui  sont,  en 
somme,  des  processus  de  resistance  au  mal.  J'ai  constate 
deux  exemples  demonstratifs  de  ce  fait.  Voici  Tun  d'eux  : 
Une  femme  epouse  un  homme  qui,  peu  de  temps  apres 
le  mariage,  est  atteint  d'abces  froids  multiples,  puis  de 
tuberculose  pulmonaire  qui  le  fait  mourir  apres  plu- 
sieurs  annees  de  mariage.  Sa  femme  est  atteinte,  peu 
apres  la  mort  de  son  mari,  de  tuberculose  febrile  avec 
hemoptysies ;  elle  reste  deux  mois  au  lit ,  puis  semble 
guerir,  mais  est  sujette  de  loin  en  loin  a  des  retours  du 
mal,  et  finalement  presente  une  forme  de  phtisie  fibreuse 
avec  dyspnee ,  crises  de  suffocation ,  abondants  bacilles 
dans  les  crachats;  elle  y  resiste  des  annees  et  meurt 
finalement  a  cinquante-sept  ans,  vingt-six  ans  apres  le 
debut  de  la  maladie.  Entre  temps,  les  trois  filles  nees 
de  son  mariage  sont  successivement  atteintes  de  phtisie 
galopante  hemopto'ique  et  sont  emportees  en  six  a  huit 
semaines,  a  un  ou  deux  ans  d'intervalle.  Par  opposition, 
dans  le  cas  dont  j'ai  parle  plus  haut,  ou  la  femme  d'un 
tuberculeux,  atteinte  a  son  tour  du  mal,  et  revenant 
habiter  avec  ses  jeunes  freres,  avait  contamine  ceux-ci, 
ils  ont  gueri,  bien  que  Tun  d'eux  ait  eu  du  ramollisse- 
ment  etendu  des  sommets.  En  resume ,  on  voit  assez 
souvent  les  membres  des  families  decimees  par  la  tuber- 
culose faire  des  formes  rapidement  mortelles,  et,  au 
contraire ,  les  tuberculoses  apparaissant  inopinement 
chez  des  sujets  de  souche  saine  guerissent  ou  se  pro- 
longent  presque  indefiniment.  II  y  a  des  families  qui 
sont  un  bon  terrain  pour  le  bacille,  et  d'autres  qui  sont 
un  mauvais  terrain.  G'est  surtout  dans  ce  sens  qu'on 
peut  dire  que  la  tuberculose  peut  etre  une  maladie  de 
famille. 
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Autres  maladies  microbiennes.  —  II  est  vraisem- 
blable  qu'il  en  est  de  meme  pour  toutes  les  maladies 
microbiennes;  on  voit,  par  exemple,  des  families  ou  la 
scarlatine  a  toujours  des  allures  graves,  et  d'autres  ou 
elle  est  si  benigne  qu'elle  rend  les  enfants  a  peine  malades. 
II  est  toutefois  souvent  difficile  de  reconnaitre,  dans  les 
epidemics  familiales,  ce  qui  tient  a  la  virulence  speciale 
de  la  graine,  et  ce  qui  tient  au  terrain  familial  special. 
Experimentalement,  Ghauveau  rappelle  le  fait  suivant  : 
parmi  un  grand  nombre  d'ovides  vaccines  avec  le  meme 
virus  charbonneux  attenue,  deux  seulement  succom- 
berent,  c'etaient  la  mere  et  le  fils. 

Gertaines  maladies  contagieuses  donnentdes  exemples 
des  plus  nets  d'aptitude  speciale,  sinon  de  famille,  du 
moins  de  race.  On  sait  que  les  moutons  d'origine  alge- 
rienne  ne  prennent  pas  le  charbon  ;  au  bout  de  quelques 
generations  de  sejour  en  France,  la  race  est  modifiee, 
et  1'immunite  disparait ;  une  influence  de  localite  et  de 
genre  de  vie  commande,  dans  ce  cas,  1'inaptitude  de  la 
race  a  la  maladie.  De  meme  une  maladie ,  la  suette  mi- 
liaire,  a  ete  pendant  des  siecles  une  maladie  anglaise 
(suette  anglaise)  avant  de  s'attaquer,  attenuee  du  reste, 
a  certaines  populations  franchises  (suette  picarde,  suette 
poitevine).  En  1518,  elle  apparait  en  Angleterre ,  fait 
de  terribles  ravages,  s'arrete  aux  confins  de  1'Ecosse  et 
du  pays  de  Galles,  passe  a  Calais  alors  au  pouvoir  des 
Anglais,  mais  n'y  atteint  que  les  Anglais;  tous  ceux  qui 
n'etaientpas  Anglais  furent  exempts.  En  1529,  nouvelle 
epidemic  qui  se  comporte  de  m£me,  puis  envahit  FAlle- 
magne,  les  pays  scandinaves,  la  Finlande,  la  Livonie, 
la  Baviere,  la  Suisse  allemande,  FAutriche;  elle  s'ar- 
rete aux  confins  des  pays  de  langue  fran§aise.  A 
Vienne,  alors  assiege  par  les  Turcs,  elle  ravage  Tarmee 
chretienne,  tandis  que  les  Turcs  assiegeants  sont  abso- 
lument  epargnes. 

En  1551,  epidemic  terrible  en  Angleterre;  les  popu- 
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lations  affolees  s'enfuient  en  Irlande,  en  Ecosse,  en 
France,  ou  on  salt  que  la  suette  ne  regne  jamais;  mais 
les  fuyards  anglais  emportent  le  mal  avec  eux  et  meurent 
en  Irlande,  en  Ecosse,  en  France,  tandis  que  les  Irian- 
dais,  les  Ecossais,  les  Franc. ais,  ne  prennent  pas  le  mal, 
non  seulement  chez  eux ,  mais  non  plus  en  Angleterre, 
meme  s'ils  1'habitaient  depuis  longtemps.  Ge  fut  la  der- 
niere  epidemic  de  «  suette  anglaise  ».  Pendant  toute  cette 
periode,  la  maladie  s'est  strictement  limitee  aux  popu- 
lations germaniques ,  epargnant  les  Celtes ,  les  Latins 
et  les  Turcs. 

Cent  ans  apres,  la  suette  reparait;  elle  est  attenuee 
dans  sa  gravite,  et  moins  limitee  comme  race  :  d'Alle- 
magne  elle  envahit  la  Picardie,  la  Bourgogne,  le  Poi- 
tou,  epargnant  la  Bretagne  et  TAuvergne.  La  carte  de 
son  extension  coincide  avec  celle  des  populations  fran- 
yaises  a  taille  elevee  et  a  yeux  clairs ,  c'est-a-dire  se 
rapprochant  de  la  race  germanique  (suette  picarde,  suette 
poitevine). 

La  scarlatine  a,  dit-on,  une  gravite  toute  speciale  dans 
la  race  anglaise,  et  cela  meme  sur  le  continent,  meme 
quand  il  s'agitde  virus  d'origine  continentale.  Le  typhus 
exanthematique  atteint  presque  exclusivement  les  popu- 
lations germaniques. 

La  fievre  jaune  frappe  le  blanc  et  epargne  le  negre. 
Une  fraction  de  sang  negre  suffit  a  donner  une  immu- 
nite  naturelle ,  presque  absolue.  II  en  est  de  meme, 
mais  a  un  moindre  degre ,  du  paludisme. 

Les  Arabes  sont  tres  sensibles  au  pneumocoque ,  au 
bacille  de  Koch  et  au  spirochete  de  Schaudinn;  ils  sont 
tres  refractaires  a  la  fievre  typhoide,  a  la  fievre  de  Malte 
et  aux  affections  streptococciques.  Dumain,  examinant 
des  Arabes  et  des  Juifs  indigenes,  bien  portants,  vivant 
dans  des  conditions  analogues,  ne  trouve  jamais  d'agglu- 
tination  a  TEberth  chez  les  Arabes  et  la  trouve  seize 
fois  sur  cent  chez  les  Juifs. 
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La  fievre  mediterraneenne  frappe  en  Tunisie  presque 
uniquement  les  Juifs  et  les  Maltais  et  epargne  les  mu- 
sulmans  (Nicolle  toutefois  attribue  cette  particularite  a 
ce  que  la  maladie  se  transmettrait  par  le  lait  de  chevre, 
animal  peu  prise  des  musulmans). 

On  le  voit,  ces  fagons  d'etre  vis-a-vis  des  maladies 
infectieuses  sont  plutot  des  caracteres  de  race  que  des 
distinctions  familiales ;  la  race  est,  il  est  vrai,  la  famille 
elargie. 

II  existe  toutefois  des  exemples  de  sensibilite  familiale 
a  une  infection  determinee.  De  Beurmann  et  Gougerot  * 
relatent  le  curieux  fait  suivant  :  sur  neuf  enfants  d'une 
meme  famille,  atteinte  d'ichthyose  depuis  trois  gene- 
rations ,  la  vaccination  a  produit  huit  fois  des  derma- 
toses  bulleuses  generalisees  avec  etat  grave,  ayant 
deux  fois  entraine  la  mort. 

Idiosyncrasies  de  race  et  de  famille  aux  intoxica- 
tions. —  Les  idiosyncrasies  de  race  a  certaines  intoxi- 
cations sont  bien  connues.  La  morphine,  qui  endort  les 
Europeens,  agit  peu  chez  les  negres,  et  produit  chez  les 
Malais  des  phenomenes  d'excitation  qui  les  poussent  a 
Thomicide  (Charlier).  D'apres  Darwin,  les  pores  blancs 
sont  tues  par  le  Lachnantes  tinctoria,  qui  leur  colore 
les  os  en  rose  et  leur  fait  tomber  les  sabots ;  les  pores 
noirs  peuvent  s'en  nourrir  impunement.  D'apres  le  m£me 
auteur,  le  sarrasin  (Polygonum  fagopyrum]  en  fleurs 
est  nuisible  aux  pores  blancs  et  non  aux  noirs ;  les  mou- 
tons  pyreneens  mangent  sans  inconvenient  les  feuilles 
du  Quercus  tosa ,  qui  tue  les  moutons  Southdowns  im- 
portes  (de  Varigny) ;  VHypericum  crispum  empeche  les 
habitants  du  Trentin  d'elever  des  moutons  blancs,  tan- 
dis  que  les  moutons  noirs  mangent  sans  danger  cette 
plante  (Heusinger). 


1  DE  BEURMANN  et  GouGEnor,  Societe  de  dermatologie,  9  nov.  1905. 
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Les  idiosyncrasies  familiales  sont  moins  etudiees.  J'ai 
vu  deux  enfants,  frere  et  soeur,  qui  dans  leur  premiere 
enfance  ne  pouvaient  supporter  les  oeufs  a  la  coque.  Gette 
alimentation  leur  provoquait  rapidement  un  etat  d'em- 
barras  gastrique  allant  jusqu'a  la  diarrhee  et  aux  vo- 
missements  si  on  persistait  plusieurs  jours;  la  cause 
des  malaises  ayant  ete  reconnue,  ils  disparurent  comme 
par  enchantement. 

Azletzy1  a  public  un  fait  tres  curieux  d'idiosyn- 
crasie  hereditaire  a  Vegard  de  I'alcool  :  une  mere  et 
trois  filles,  agees  respectivement  de  vingt-sept,  vingt- 
cinqet  vingt  ans,  ne  supportaient  pas  les  boissons  alcoo- 
liques  meme  a  tres  faibles  doses;  les  deux  autres  en- 
fants de  cette  femme,  un  fils  age  de  trente  ans  et  une 
fille  de  quinze  ans,  etaient  par  contre  completement 
exempts  de  cette  susceptibilite.  Elle  etait  particuliere- 
ment  marquee  chez  la  fille  puinee,  qui,  habituellement 
bien  portante ,  etait  prise  de  symptomes  d'intoxication 
tres  accentuee  toutes  les  fois  qu'elle  essayait  d'absorber 
une  gorgee  de  vin,  de  biere  ou  de  toute  boisson  fer- 
mentee.  L'intolerance  se  manifestait  tout  d'abord  par 
une  sensation  de  pesanteur  dans  les  membres  inferieurs, 
avec  vertige  et  obnubilation  de  la  vue ;  la  frequence  du 
pouls  augmentait  jusqu'a  120  ou  130  pulsations  a  la 
minute;  puis  apparaissait  a  la  face,  le  plus  souvent 
au-dessus  de  Fun  ou  des  deux  sourcils  ou  a  la  joue, 
une  fine  eruption  rappelant  la  roseole  et  devenant  rapi- 
dement confluente  avec  sensation  de  brulure  au  meme 
niveau.  Au  bout  d'un  quart  d'heure  environ,  Texan- 
theme  commencait  a  palir  pour  s'effacer  completement 
une  dizaine  de  minutes  plus  tard;  mais  la  malade  se 
plaignait  encore  de  prostration,  de  somnolence  et  de 
cephalalgie  localisee  le  plus  souvent  a  1'une  des  tempes. 


1  AZLETZY,  Sem.  med.,  1904,  p.  280. 


LA  DISPOSITION  A  CERTAINES  INFECTIONS  319 

Fait  curieux,  les  monies  phenomenes  d'intoxication  ont 
apparu  aussi  a  la  suite  de  frictions  au  cuir  chevelu  avec 
une  solution  alcoolique  de  resorcine,  conseillee  pour 
combattre  la  seborrhee. 


GHAPITRE  XVII 

MODES  HEREDITAIRES  VARIABLES 
DES  AFFECTIONS  FAMILIALES 


SOMMAIRE,  —  Heredite  directe;  heredite  directe  continue;  heredite 
directe  discontinue  ou  atavique;  heredite  alternante. 

Heredite  collaterale ;  heredite  collaterale  exclusive ;  heredite  homo- 
sexuelle;  heredite  collaterale  exclusive  homosexuelle  par  conduc- 
teurs  heterosexuels  ou  heredite  matriarcale ;  heredite  matriarcale 
continue;  heredite  matriarcale  male  discontinue. 

Rapports  du  sexe  et  de  Theredite  des  maladies  familiales. 

Lois  de  Theredite  normale ;  lois  de  Mendel;  observations  de  De  Vries, 
de  Cuenot;  application  aux  maladies  familiales. 


L'observation  d'idiosyncrasie  hereditaire  a  regard  de 
Falcool  par  laquelle  se  termine  le  chapitre  precedent 
est  un  exemple  tres  suggestif  de  nialadie  familiale 
dont  la  manifestation  est  subordonnee  a  Finfluence  d'une 
condition  exterieure  eventuelle ;  cette  condition  neces- 
saire  etait,  en  ce  cas,  Tabsorption  d'alcool.  Si  plusieurs 
generations  de  cette  famille  s'etaient  trouvees  a  1'abri 
de  Fingestion  d'alcool ,  le  symptome  morbide ,  syncopes 
familiales,  aurait  manque  pendant  plusieurs  genera- 
tions consecutives ,  et  aurait  pu  reparaitre  ensuite; 
on  aurait  pu  dire  que  1' affection  avait  saute  plusieurs 
generations;  en  realite,  elle  serait  restee  latente  faute 
des  conditions  necessaires  a  sa  production.  Assurement, 
dans  ce  cas ,  la  condition  necessaire  a  la  production 
de  Taffection  est  evidente ,  et  1'erreur  ne  peut  etre 
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faite;  mais  bien  des  influences  analogues  condition- 
nant  1'apparition  de  maladies  familiales  echappent  sans 
doute  a  nos  investigations;  c'est  une  cause  de  per- 
turbation dans  les  regies  auxquelles  obeit  la  trans- 
mission des  maladies  familiales.  Songeons  aux  correla- 
tions parfois  si  bizarres  que  Ton  note  entre  des  parties 
du  corps  qui  semblent  avoir  le  moins  de  rapport  Tune 
avec  1'autre,  et  nous  verrons  que  bien  des  conditions 
influenc.ant  la  manifestation  des  affections  familiales 
sont  tellement  imprevues,  qu'elles  ne  peuvent  encore 
etre  soup^onnees  par  nous.  II  ne  faut  done  pas  nous 
etonner  que,  pour  certaines  d'entre  elles,  la  transmis- 
sion hereditaire  soit  des  plus  irregulieres  et  ne  paraisse 
obeir  a  aucune  loi.  Heureusement  il  n'en  est  pas  tou- 
jours  ainsi,  et  pour  bon  nombre  de  maladies  familiales 
1'heredite  suit  des  regies  bien  determinees,  variables 
du  reste  avec  la  maladie  dont  il  s'agit.  Gette  varia- 
bilite  montre  qu'il  n'y  a  pas  lieu,  comme  Font  fait 
certains  auteurs,  de  rechercher  des  lois  fixes  generales 
de  I'heredite  ;  mais  il  est  possible  de  determiner  cer- 
tains modes  hereditaires  auxquels  obeissent  certaines 
affections  familiales,  tandis  que  certaines  autres  affec- 
tions familiales  se  transmettent  d'apres  des  modes 
differents.  Autrement  dit,  la  loi  de  1'heredite  n'est  pas 
generale,  elle  varie  avec  le  caractere  hereditaire  exa- 
mine. 

Heredite  directe.  —  Le  mode  le  plus  naturel  d'here- 
dite  est  Theredite  directe,  c'est-a-dire  la  transmission 
de  la  maladie  dans  la  descendance  directe  du  sujet 
atteint.  Ce  mode  d'heredite  se  voit  dans  toutes  les 
maladies  familiales,  sauf  les  exceptions  que  nous  signa- 
lerons  plus  loin.  Dans  Theredite  directe,  on  distingue 
1'heredite  continue  et  1'heredite  discontinue. 

H6r4dit4  continue.  --  II  y  a  des  affections  familiales 
qui  se  transmettent  uniquement  de  pere  ou  mere  &  fils 

APERT.  Trait6  des  maladies  familiales.  2 1 
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ou  fille.  On  ne  voit  jamais,  dans  ces  cas,  le  mal  sauter 
une  generation.  Si  un  membre  de  la  famille  atteinte 
echappe  au  mal,  ses  descendants  restent  indefiniment 
indemnes.  G'est  ce  qui  a  ete  note  dans  la  choree  de 
Huntington,  dans  la  paralysie  periodique  familiale,  et 
dans  la  keratodermie  symetrique  des  extremites.  On  peut 
donner  a  ce  mode  d'heredite  le  nom  d'heredite  continue. 

H&r&dit6  discontinue.  —  L'heredite  est  discontinue 
quand  elle  se  transmet  en  sautant  une  ou  plusieurs 
generations.  G'est  a  ce  mode  hereditaire  que  convient 
specialement  le  terme  d'heredite  atavique.  Parfois  1'al- 
ternance  est  reguliere  :  une  generation  est  malade,  la 
suivante  indemne,  la  troisieme  malade,  la  quatrieme 
indemne,  la  cinquieme  malade  ;  nous  avons  vu  (p.  185) 
pour  Fhypospadias  un  fait  de  ce  genre,  signale  par 
Lesser.  On  peut  appeler  cette  heredite  heredite  alter- 
nante.  Elle  est  calquee  sur  la  generation  alternante  qui 
s'observe  normalement  dans  certains  groupes  zoolo- 
giques  (meduses). 


collaterale.  —  L'heredite  collaterale  est 
frequernment  observee  dans  les  maladies  familiales. 
Nous  avons  eu  occasion  de  citer  un  grand  nombre 
d'observations  ou  plusieurs  freres  ou  sceurs  etaient 
atteints  d'une  meme  maladie  familiale,  alors  que  tous 
leurs  ascendants  etaient  indemnes.  Le  plus  souvent 
ces  sujets  sont  susceptibles  de  transmettre  eux-memes 
leur  maladie  a  leurs  descendants,  en  sorte  que  1'heredite 
directe  succede  a  Theredite  collaterale.  II  n'en  est  pas 
toujours  ainsi.  II  y  a,  en  effet,  des  affections  qui  se 
transmettent  uniquement  par  voie  collaterale.  Les  des- 
cendants des  sujets  malades  ne  sont  jamais  atteints, 
niais  seulement  leurs  freres,  neveux  ou  petits-neveux. 
II  s'agit  alors  d'heredite  collaterale  exclusive.  Ge  mode 
de  transmission  a  ete  note  pour  des  affections  qui 
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frappent  seulement  un  sexe  (heredite  homosexuelle ) , 
et  I'affeetion  peut  alors  apparaitre  uniquement  dans  la 
descendance  des  collateraux  heterosexuels.  Nous  avons 
vu  que  le  fait  est  des  plus  evidents  dans  plusieurs 
grandes  families  hemophiliques.  Dans  ces  families, 
1'hemophilie  frappe  uniquement  les  hommes  et  se 
transmet  uniquement  par  les  femmes  (meres  ou  soeurs 
d'hemophiles).  Les  descendants  d'hemophiles  sont 
indemnes  ;  seuls  sont  frappes  les  descendants  de  leurs 
meres  et  de  leurs  soeurs,  a  condition  qu'ils  descendent 
de  la  souche  commune  hemophilique  uniquement  par 
les  femmes.  Ce  mode  particulier  d'heredite  merite  le 
nom  di  heredite  collaterale  exclusive  homosexuelle  par 
conducteurs  exclusivement  heterosexuels.  Nous  propo- 
sons  de  1'appeler  plus  brievement  heredite  matriarcale, 
par  analogic  a  ce  qui  existe  dans  les  peuples  a  consti- 
tution familiale  matriarcale  ;  le  matriarcat ,  dont  des 
vestiges  existent  encore  dans  certaines  contrees  de 
1'Europe,  et  qui  est  en  vigueur  dans  quelques  tribus  des 
Indes,  est  un  mode  particulier  d'heredite  des  biens, 
charges  et  titres ,  qui  reconnait  uniquement  la  filiation 
par  les  femmes.  Le  chef  de  la  tribu  est  toujours  un 
male  ;  mais  celui  qui  herite  de  ses  biens  et  de  ses  pre- 
rogatives n'est  pas  son  fils  aine ,  mais  le  ills  aine  de  sa 
sceur  ainee ,  ou  ,  a  defaut  de  soeurs  ,  le  fils  aine  de  sa 
tante  maternelle,  etc.  Get  usage  est  absolument  la 
copie  dans  les  mo3iirs  de  ce  qui  existe  dans  Theredite 
naturelle  pour  rhemophilie  (fig.  92),  1'atrophie  papillaire 
familiale  et  quelques  autres  affections. 

L' heredite  matriarcale  male  est  la  regie  dans  rhemo- 
philie ;  nous  nous  sommes  deja  explique  sur  les  excep- 
tions apparentes  a  cette  regie.  Le  daltonisme  se 
transmet  egalement  habituellement  d'apres  1'heredite 
matriarcale  ;  exceptionnellement  on  observe  ce  me'me 
mode  dans  quelques  families  pour  d'autres  affections 
familiales  encore.  Russell  a  vu  deux  freres  atteints  de 
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paralysie  pseudo-hyperlrophique  ;  leur  mere  etait 
mdemne,  mais  elle  avail  deux  freres,  oncles  maternels 
des  sujets,  qui  etaient  myopathiques ;  leur  grand'mere 
maternelle,  indemne  elle-meme,  avail  un  frere,  grand- 
oncle  malernel  du  sujel,  qui  etail  alleinl  du  mal  fami- 
lial. Dans  les  cas  de  Mery  el  Melayer  ,  dans  celui  de 
Heyman,  les  exosloses  osleogeniques  se  sonl  propagees 
dans  le  mode  matriarcal ,  de  meme  la  nevrile  oplique 
heredilaire ,  dans  les  cas  de  Weslhoff  el  de  Raymond 
(fig.  88,  89  el  90). 

La  Iransmission  peul  egalemenl  se  faire  exclusive- 
menl  par  les  femmes  pour  des  maladies  qui  frappenl, 
non  pas  seulemenl  les  hommes ,  mais  egalemenl  les 
hommes  el  les  femmes.  II  v  a,  dans  les  families  alleinles, 
a  peu  pres  aulanl  d'hommes  el  de  femmes  frappes ; 
mais  les  premiers  lie  Iransmellenl  pas  leur  affeclion  a 
leurs  descendanls ,  el  c'esl  seulemenl  dans  la  descen- 
dance des  dernieres  que  la  maladie  se  relrouve.  G'esl 
ce  qui  a  ele  nole  pour  la  paralysie  periodique  familiale 
dans  le  cas  de  Goldflam  el  de  Taylor,  el  comme,  d'aulre 
parl,  I'heredile  elail  conlinue  dans  ces  cas,  c'esl-a-dire 
n'epargnail  jamais  un  sujel  sans  que  ses  descendanls 
fussenl  egalemenl  definilivemenl  indemnes,  on  peul  qua- 
lifier, dans  ces  cas,  Theredile  d'heredite  matriarcale 
continue,  par  opposilion  a  celle  qui,  frappanl  unique- 
menl  les  males  el  elanl  par  suile  forcemenl  disconlinue, 
merile  le  nom  ftheredite  matriarcale  male. 

Rapports  du  sexe  et  de  Fh^redite.  -  -  Les  rapporls 
enlre  les  sexes  el  les  affeclions  familiales  merilenl  une 
elude  speciale.  Au  cours  des  chapilres  precedenls,  nous 
avons  eu  mainles  fois  a  noler  ces  rapporls.  II  y  a  des 
maladies  familiales  qui  ne  s'observenl  que  dans  le  sexe 
masculin  ;  le  dallonisme  (fig.  91)  en  esl  un  exemple, 
ainsi  que  Themophilie  dans  ses  formes  les  plus  lypiques. 
Un  grand  nombre  de  maladies  familiales  du  sysleme 
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nerveux,  sans  epargner  completement  le  sexe  feminin, 
ont  une  predilection  marquee  pour  les  males  :  telles 
la  maladie  de  Thomson  ou  myotonie  familiale,  le  ptosis 
familial  congenital,  1'atrophie  papillaire  familiale. 

11  y  a  certaines  affections  dont  le  caractere  mono- 
sexuel  s'explique  de  lui-meme  :  1'hypospadias  familial, 
par  exemple,  dont  nous  avons  cite  de  nombreux 
exemples ;  1'hydrocele  scrotal,  que  Holland  a  vu  se 
transmettre  du  grand-pere  au  pere  et  de  celui-ci  au  fils 
de  sa  fille;  le  phimosis,  qui,  dans  une  observation  de 
Ogle,  a  frappe  six  cousins  germains  :  trois  freres  avaient 
chacun  un  enfant  atteint  de  phimosis,  et  leurs  deux 
soeurs  avaient  1'une  deux  ills,  Fautre  un  fils  egalement 
atteints  de  1'affection. 

On  s'explique  moins  1'exclusivite  sexuelle  de  beau- 
coup  d'autres  affections  familiales,  exclusivite  qui,  dans 
certaines  families,  est  absolue.  Nous  en  avons  cherche 
une  explication  pour  I'hemophilie  (voir  p.  281).  Elle  peut 
s'appliquer  egalement  a  d'autres  cas.  Pour  certaines 
maladies ,  Texclusivite  sexuelle  est  d'autant  plus  diffi- 
cile a  expliquer ,  qu'elle  n'est  nullement  constante  ; 
bien  des  affections  familiales  se  comportent,  a  ce  point 
de  vue,  de  facon  tres  differente  selon  les  families. 
On  a  vu  des  families  ou  1'ichthyose  ne  frappait  que 
les  males  et  tous  les  males ,  d'autres  ou  elle  ne  frap- 
pait que  les  filles  et  toutes  les  filles  ;  enfin  parfois  elle 
atteint  indifferemment  des  sujets  de  Tun  et  de  1'autre 
sexe,  tandis  que  certains  autres  sont  epargnes.  Gela 
rentre  dans  la  regie  generale,  qui  veut  que  les  maladies 
familiales  varient  facilement  d'une  famille  a  1'autre  ;  le 
type  symptomatologique ,  souvent  invariable  dans  le 
cercle  d'une  m£me  famille,  change  si  Ton  considere  une 
autre  famille.  II  en  est  de  m£me  parfois  pour  la  fa^on 
dont  la  maladie  se  comporte  relativement  au  sexe. 

II  ne  faut  pas  s'etonner  que  1'influence  sexuelle 
s'exerce  parfois  sur  des  organes  ou  il  semble  qu'elle 
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n'ait  rien  a  faire.  Dans  1'espece  humaine,  non  seule- 
ment  le  sjsteme  pileux,  le  developpement  des  seins, 
la  taille,  1'adiposite,  sont  affectes  par  le  sexe;  mais  on 
peut  dire  qu'il  en  est  de  meme  de  1'organisme  entier. 
En  dehors  des  maladies  familiales,  la  pathologic  des 
differents  appareils  est  differente  selon  1'age  et  selon  le 
sexe. 

Deja  Hippocrate  avait  remarque  que  la  goutte  est  en 
quelque  sorte  1'apanage  de  la  virilite,  et  emettait  les 
aphorismes  suivants ,  sans  doute  trop  absolus ,  mais 
vrais  pour  la  tres  grande  generalite  des  cas  : 

Section  VI,  aphorisme  28.  -  -  «  Les  eunuques  ne 
deviennent  ni  goutteux,  ni  chauves.  » 

29.  -  -  <(  Une  femme  n'a  pas  la  goutte  avant  que  ses 
regies  n'aient  cesse.  » 

30.  -  -  «  Uii  jeune   garc.on  n'a   pas   la   goutte   avant 
1'usage  du  coi't.  » 

Inversement,  la  lithiase  biliaire  semble  1'apanage  de 
la  femme  pendant  sa  periode  d'activite  genitale.  L'hys- 
terie,  la  choree,  le  goitre  exophtalmique,  le  goitre 
simple,  le  rhumatisme  chronique,  la  chlorose,  ont  des 
relations  evidentes  avec  Tetat  sexuel. 

En  anatomic  comparee,  les  correlations  entre  Fappa- 
reil  sexuel  et  les  autres  organes  sont  parfois  tres  inat- 
tendues.  Faut-il  rappeler  Fetat  vermiforme  de  la  femelle 
du  ver  luisant  ?  Chez  les  animaux  marins,  les  differences 
entre  le  male  et  la  femelle  sont  parfois  telles ,  que  le 
premier  a  pu  etre  pris  pour  un  parasite  de  la  seconde , 
et  attribue  non  seulement  a  une  espece,  mais  meme  a 
un  genre  ou  a  une  famille  zoologique  differents. 

Si  bizarre  que  soit  parfois  Tinfluence  du  sexe  sur 
la  transmissibilite  de  certaines  maladies  familiales 
humaines,  elle  est  en  somme  peu  de  chose  en  regard 
de  ces  etonnantes  correlations,  et  si  nous  ne  connais- 
sons  encore  qu'imparfaitement  le  mecanisme  de  cette 
influence,  du  moins  pouvons-nous  la  rattacher  a  des 
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phenomenes  de  meme  ordre  du  haut  en  bas  de  1'echelle 
organique. 

Bien  mieux ,  dans  certains  cas,  nous  pouvons  nous 
rendre  compte  du  mecanisme  par  lequel  certaines  affec- 
tions familiales  sont  en  rapport  avec  le  sexe.  Ainsi,  pour 
la  luxation  congenitale  de  la  hanche,  nous  avons  vu 
que  sa  frequence  dans  le  sexe  feminin  n'a  d'autre  cause 
que  la  plus  grande  largeur  relative  du  bassin  dans  le 
foetus  femelle.  II  est  certain  que  des  explications  ana- 
logues, mais  qui  nous  echappent  encore,  sont  a  I'origine 
de  toutes  les  relations  entre  le  sexe  et  I'affection  fami- 
liale  consideree. 

Lois  de  I'h^redite  morphologique;  application  de 
ces  lois  a  I'h6r6dite  des  caracteres  pathologiques.  - 

La  biologic  comparee,  en  nous  faisant  connaitre  les 
lois  de  1'heredite  des  caracteres  morphologiques  chez 
les  animaux,  jette  egalement  un  certain  jour  sur  les 
modalites  hereditaires  variables  qu'on  rencontre  dans  les 
maladies  familiales.  Les  biologistes  ont  etudie,  pour 
ainsi  dire  experimentalement,  la  transmission  de  cer- 
tains caracteres  de  race  ou  de  variete  dans  les  croise- 
ments  de  cette  race  ou  de  cette  variete  avec  la  forme 
commune  de  1'espece.  Us  ont  determine  certaines  lois 
qui  meritent  d'etre  rapportees,  et  nous  examinerons  si 
ces  lois  ne  se  retrouvent  pas  dans  Tespece  humaine 
pour  la  transmission  des  anomalies  morphologiques  ou 
pathologiques. 

Les  experiences  les  plus  suggestives  sont  celles  que 
Guenot  a  faites  en  unissant  entre  elles  diverses  varietes 
de  souris.  En  unissant,  par  exemple,  un  certain  nombre 
de  souris  grises  avec  autant  de  souris  blanches,  on 
obtient  a  la  premiere  generation  uniquement  des  souris 
grises  ;  mais  ces  souris  grises  ne  sont  pas  identiques  a 
leurs  ancetres  grises  de  race  pure  ;  la  preuve  en  est 
que  si  on  les  fait  reproduire  entre  elles,  on  obtient  des 
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cette  seconde  generation  vingt-cinq  pour  cent  de  souris 
blanches  et  soixante-quinze  pour  cent  de  souris  grises. 
Si  on  unit  uniquement  entre  elles  les  souris  blanches 
ainsi  obtenues,  jamais  un  sujet  gris  ne  reparaitra  dans 
leur  descendance,  si  loin  qu'on  pousse  1'observation;  au 
contraire,  les  souris  grises  de  cette  deuxieme  genera- 
tion, unies  entre  elles,  donneront  une  proportion  de  une 
souris  blanche  pour  neuf  grises.  Ges  dernieres  (grises 
de  troisieme  generation),  reproduisant  entre  elles,  don- 
neront encore  une  souris  blanche  pour  quinze  grises, 
et  la  proportion  de  blanches  decroit  ainsi  de  generation 
en  generation,  selon  une  formule  telle  qu'a  la  n^ 
generation  on  obtiendra  encore  une  souris  blanche 
pour  n2  —  1  grises. 

Ges  resultats  ne  sont  pas  particuliers  a  ce  cas  special. 
Cuenot  a  montre  qu'ils  s'appliquent  aux  unions  des 
souris  noires  et  des  souris  jaunes  avec  les  souris 
blanches,  aux  unions  des  souris  a  robe  uniforme  avec 
les  souris  a  robe  panachee,  aux  unions  des  souris  a 
ma'rche  rectiligne  avec  les  souris  k  progression  circu- 
laire,  dites  souris  japonaisesou  souris  valseuses.  De  Vries 
avait  du  reste  obtenu  des  resultats  identiques  en  ope- 
rant  de  meme  pour  un  grand  nombre  de  varietes  vege- 
tales,  en  croisant,  par  exemple ,  des  varietes  a  fleurs 
rouges  avec  des  varietes  a  fleurs  blanches,  des 
varietes  a  coloration  uniforme  avec  des  varietes  pana- 
chees,  des  varietes  a  feuilles  poilues  avec  des  varietes 
a  feuilles  glabres,  des  varietes  a  graines  lisses  avec 
des  varietes  a  graines  rugueuses.  II  avait  verifie  et 
precise  des  resultats  obtenus  deja  par  le  moine  Mendel 
dans  des  experiences  de  meme  ordre  faites  au  milieu 
du  siecle  dernier ,  et ,  confirmant  les  decouvertes  de 
Mendel,  il  donna  le  noni  de  lois  de  Mendel  aux  regies 
selon  lesquelles  se  fait  la  transmission  des  caracteres 
etudies,  et  a  ces  caracteres  eux-memes  le  nom  de  carac- 
teres mendeliens. 
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Les  lois  de  Mendel  peuvent  se  resumer  ainsi  : 

Lorsque  Ton  unit  entre  eux  des  individus  apparte- 
nant  a  deux  varietes  d'une  meme  espece  differant  entre 
elles  par  deux  caracteres  qui  s'opposent  (robe  grise 
et  robe  blanche,  robe  uniforme  et  robe  panachee,  etc.), 
les  hybrides  de  premiere  generation  presentent  tous 
celui  de  ces  caracteres  qui  est  dominant  par  rapport  a 
Tautre  (le  gris  est  dominant  par  rapport  au  blanc,  1'uni- 
forme  par  rapport  au  panache,  etc.).  Mais  le  caractere 
domine  n'a  pas  disparu,  il  est  seulement  latent.  Les 
choses  se  passent  comme  si  le  caractere  domine  exis- 
tait  d'une  fac.on  latente  a  cote  du  caractere  dominant, 
et  comme  si,  dans  les  generations  suivantes,  les  caracteres 
se  repartissaient  deux  a  deux  chez  les  descendants  scion 
les  lois  de  la  prohabilite  (Loi  de  dissociation  des  carac- 
teres entre  les  gametes1). 

Ainsi  une  souris  grise,  dont  le  caractere  gris  peut 
etre  exprime  par  la  lettre  G,  s'unit  a  une  souris  blanche 
dont  nous  exprimons  le  caractere  par  la  lettre  B  ;  les 
hybrides  sont  G  (B) ;  B,  domine,  est  latent,  ce  que 
nous  exprimons  en  le  mettant  entre  parentheses,  aussi 
tous  les  hybrides  G  (B)  sont  gris.  En  apparence,  ils 
sont  identiques  aux  souris  G;  en  realite,  ils  possedent  le 
caractere  B  latent,  mais  susceptible  de  se  reveler  dans 
la  descendance. 

Unissons  en  effet  ces  hybrides  entre  eux.  Que  va-t-il 
arriver?  Les  caracteres  G  et  B  de  ces  hybrides  vont  se 
repartir  dans  les  descendants  selon  la  loi  de  probabi- 
lites.  Appelons  G  (B)  les  caracteres  du  pere ,  G'(B') 


1  Les  biologistes  donnent  le  nom  de  gametes  aux  elements  cellu- 
laires  sexuels  qui,  par  leur  union  (gamie),  donneront  le  nouvel  etre. 
Tout  se  passe  comme  si  chaque  gamete  se  depouillait  de  la  moitie  des 
caracteres  qu'il  tient  de  1'etre  dont  il  provient;  1'union  de  ce  gamete 
avec  un  gamete  de  sexe  contraire  depouille  egalement  de  moitie  de 
ses  caracteres  realise  un  nouvel  etre  complet.  Certains  auteurs  ont  vu 
dans  Texpulsion  des  globules  polaires  de  Tovule  et  dans  les  pheno- 
menes  analogues  de  la  spermogonie  la  materialisation  de  cette  disso- 
ciation. Rien  ne  prouve  Texactitude  de  ce  dernier  point  de  vue. 
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les  caracteres  de  la  mere  :  50  pour  100  des  sujets  pren- 
dront  au  pere  son  caractere  G  ;  la  moitie  de  ceux-la, 
soil  25  pour  100  du  total,  prendront  a  la  mere  son 
caractere  G',  et  1'autre  moitie  son  caractere  B'  ;  done 
25  pour  100  de  ces  sujets  auront  pour  formule  GG',  et  25 
pour  100  pour  formule  G(B')  ;  de  meme  50  pour  100 
des  sujets  prendront  au  pere  son  caractere  B,  et  la 
moitie  de  ceux-la  prendront  a  la  mere  son  caractere  G  , 
Tautre  moitie  son  caractere  B'  ;  25  pour  100  auront 
done  pour  formule  (B)G',  et  25  pour  100  BB'.  Ges  der- 
niers  seuls  seront  blancs.  II  y  aura  done  a  la  seconde 
generation  25  pour  100  de  souris  blanches  et  75  pour 
100  de  grises,  comme  le  montre  1'experience. 
Ges  resultats  peuvent  s'inscrire  ainsi  : 

G(B)  x  G'(B')  =  25  GG'  +  25  G(B')  -f  25  (B)G'  -+-  25  BB'; 

ou  plus  simplement  : 

G(B)  X  G(B)  =  25  GG  -f  50  G(B)  +  25  BB. 

Les  25  souris  blanches  BB  ainsi  obtenues  n'ont  plus 
aucune  trace  du  caractere  G,  et  on  pourra  les  unir  inde- 
finiment  entre  elles,  sans  jarnais  voir  reparaitre  le  pelage 
gris  ;  elles  sont  identiques  aux  souris  blanches  de  race 
pure,  et  ne  conservent  aucun  reste  atavique  de  pelage 
gris  ;  c'est  d'autant  plus  curieux  que  leur  pere,  leur 
mere,  un  grand -parent  paternel  et  un  grand -parent 
maternel  etaient  gris  ;  mais  c'est  bien  conforme  aux 
resultats  empiriques. 

Les  75  souris  grises  de  deuxieme  generation  ne  sont 
au  contraire  pas  identiques  entre  elles  :  25,  soit  un 
tiers,  ont  pour  formule  GG  et  sont  identiques  aux  grises 
de  race  pure  ;  50 ,  soit  deux  tiers ,  out  pour  formule  G(B) 
et  sont  identiques  aux  grises  de  deuxieme  generation  ; 
mais  nous  n'avons  aucun  moyen  de  distinguer  ces 
50  dernieres  des  25  premieres.  Mais  si  on  unit  entre 
elles  ces  75  souris  grises ,  on  a  les  resultats  suivants  : 
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Un  tiers  des  males  est  de  formule  GG  ;  les  femelles 
auxquelles  il  s'unit  sont  pour  un  tiers  de  formule  GG, 
et  pour  deux  tiers  de  formule  G(  B )  ;  les  premieres 

11  1 

unions ,    representant  ^  X  ~q~  >  s°it  -g-  du    total ,    auront 

des  produits  de  formule  GG,  gris  purs  ;   les  secondes, 

12  2 

representant  -^-  X  ^r  ,  soil  ^-  du  total ,  donneront  Fequa- 

tion  suivante  : 

GG  X  G'(B')  =  25  GG'  +  25G(B')  +  25  GG'  +  25  G(B'); 

ou  plus  simplement  : 

GG  X  G(B)  =  50  GG  +  50  G(B) ; 

c'est-a-dire  moitie  gris  pur  GG,  et  moitie  gris  a  carac- 
tere blanc  latent  G(B)  ;  ces  secondes  unions  donneront 

1  1 

done  -Q-  de  gris  purs  et  ^r  de  gris  a  caractere  blanc  latent. 

Les  deux  tiers  restants  des  males  sont  de  formule 
G(B) ;  les  femelles  auxquelles  ils  s'unissent  sont  pour  un 
tiers  de  formule  GG,  et  pour  deux  tiers  de  formule  G(B) ; 

21  2 

les  premieres   unions   representant  o  X  ~o~  >   so^    cT  ^u 

total,  donneront  comme  ci-dessous  moitie  gris  purs  GG, 
et  moitie  gris  a  caractere  blanc  latent  G(B),  soit  encore 

11  22 

-Q-  GG  et    -q-G(B)  ;   les   secondes  representent -q-  X  -^~ 

4 
des  unions ,  soit   -Q-  du  total  des  unions ,  et  donneront 

1'equation  suivante  : 

G(B)  X  G(B)  =  25  GG  +  50  G(B)  +  25  BB , 

comme    a   la  premiere    generation,   soit    un    quart    de 
grises  pures ,   moitie  de  grises  a  caractere  blanc  latent 

1  2 

et  un  quart  de  blanches,  soit  en  somme-q-  GG,  -n-  G(B), 
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11  2 

et  -JT-  BB,  soil  -y-  de  grises  pure,  -Q-  de  grises  a  caractere 

{ 
blanc  latent,  et-^r  de  blanches. 

Au  total,  1'union  de  ces  75  grises  de  deuxieme  gene- 
ration donnera  a  la  troisieme  generation  un  neuvieme 
de  souris  blanches,  et  huit  neuviemes  de  souris  grises, 
ce  que  verifie  la  constatation  des  faits. 

Si  on  continue  a  unir  entre  elles  les  souris  grises 
de  cette  troisieme  generation,  comme,  cette  fois,  la 
moitie  d'entre  elles  sont  gris  pur  et  comme  la  moitie 
seulement  possedent  de  facon  latente  le  caractere  blanc 
G(B),  la  proportion  de  souris  blanches  dans  leur  proge- 
niture  diminuera,  et  ainsi  de  suite  a  chaque  generation. 

Si  on  continue  le  calcul,  on  verra  que  Ton  trouve  les 
chiffres  suivants  : 

ire  generation  .     .     .  toutes  grises. 

2e  generation.  ...  1  blanche  pour    3  grises. 

3e  generation.  ...  1  8 

4e  generation.  ...  1  15       — 

5e  generation.  ...  1  24       — 

6e  generation.  ...  1  35       — 

7ie  generation.  ...  1  n2  —  1  grises. 

ce  qui  est  conforme  aux  resultats  obtenus  empirique- 
ment. 

En  somme,  les  chances  qu'une  souris  blanche  reap- 
paraisse  dans  la  lignee  sont  d'autant  plus  minimes  que 
se  succedent  de  plus  nombreuses  generations  pendant 
lesquelles  les  unions  se  sont  faites  uniquement  entre 
souris  grises  ;  mais  ces  chances ,  si  loin  que  soit  pous- 
see  la  suite  des  generations,  ne  seront  jamais  absolu- 
ment  nulles.  II  est  done  possible  qu'un  caractere  appar- 
tenant  a  un  ancetre  tres  eloigne  reapparaisse  apres  un 
grand  nombre  de  generations  pendant  lesquelles  il  a 
fait  defaut.  Tel  est  le  mecanisme  de  Yatavisme. 

Guenot  a  pousse  encore  plus  loin  Fanalyse  des  moda- 
lites  hereditaires  des  caracteres  de  races  des  souris. 
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Les  unions  dessouris  blanches  albinos  avec  les  differentes 
races  colorees,  grise,  noire,  jaune,  et  avec  les  varietes 
panachees  de  ces  races,  lui  ont  montre  qu'on  pou- 
vait  distinguer  chez  les  souris  quatre  especes  de  carac- 
teres mendeliens  qui  se  groupent  ainsi  en  placant  le 
caractere  dominant  le  premier,  le  ou  les  caracteres 
domines  ensuite. 

J  coloration  jaune  >>  G  coloration  grise  >>  N  colora- 
ration  noire. 

U  robe  uniforme  ^>  P  robe  panachee. 

G  presence  de  pigments  (robe  coloree)>  A  absence 
de  pigments  (albinos). 

Toute  souris  de  race  pure  a  pour  formule  trois 
lettres  :  ainsi  souris  grise  commune  =  GUG ;  souris 
noire  panachee  —  NPG. 

Les  souris  hybrides  ont  pour  formule  six  lettres  ; 
ainsi  1'union  des  deux  souris  precedentes  donnera  une 
souris  GUG.(N)(P)G,  qui  se  presentera  apparemment 
avec  les  memes  aspects  exterieurs  que  la  race  pure  GUG, 
mais  dont  les  caracteres  latents  N  et  P  pourront  6tre 
mis  en  evidence  par  leur  reapparition  dans  la  descen- 
dance. 

Grace  a  ces  lois  et  a  ces  formules ,  Guenot  a  appris 
a  predire  d'avance  d'une  fagon  mathematique  quel  sera 
le  resultat  de  1'union  de  deux  souris ,  a  condition  que 
Ton  connaisse  suffisamment  leur  origine  pour  deter- 
miner leur  formule  exacte  et  tenir  compte  des  carac- 
teres restes  latents. 

Guenot  a  montre  egalement  que  le  caractere  albinos 
est  un  caractere  surajoute,  qui  peut  survenir  dans  toutes 
les  races  grises,  jaunes  ou  noires,  panachees  ou  non  ; 
la  tendance  a  avoir  un  pigment  de  telle  ou  telle  couleur, 
noir,  gris  ou  jaune,  ou  d'avoir  la  robe  uniforme  ou  pana- 
chee, existe  d'une  fagon  latente  chez  les  albinos;  toutse 
passe  comme  s'il  leur  manquait  une  substance  particu- 
liere,  necessaire  a  la  manifestation  du  pigment.  Guenot 
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suppose  que  le  pigment  resulte  de  Faction  d'une  diastase 
agissant  sur  un  chromogene  ;  les  albinos  manquent  de 
diastase,  mais  ont  le  chromogene  J,  G,  N,  selon  la  race 
coloree  dont  ils  proviennent  ;  ils  ont  aussi  le  caractere 
U  ou  P,  mais  il  reste  forcement  latent  chez  eux. 

Les  lois  de  Mendel  expliquent  les  resultats  para- 
doxaux  de  certaines  unions.  Ainsi  1'union  d'une  souris 
panachee  blanche  et  noire  de  race  pure  NPG  avec  une 
souris  blanche  albinos  de  souche  noire  uniforme  NUA 
donne  uniquement  des  souris  totalement  noires.  Ge  n'est 
qu'a  la  seconde  generation  que  reparaissent  des  souris 
panachees  et  des  souris  blanches ;  mais  les  souris  noires 
uniformes  restent  la  majorite. 

Or  la  loi  de  Mendel  donne  les  resultats  suivants  : 
(Pour  plus  de   simplicite  je   laisse  de  cote   le   sym- 
bole  N  qui,  commun  aux  deux  ascendants,  se  retrouvera 
chez  tous  les  descendants;  il  reste  les  caracteres  U  et 
P  et  les  caracteres  G  et  A). 

lre  generation     PC  x  UA  =  (P)G  .  U(A)     robe  coloree  uniforme. 
2<>   generation  (P)C  .  U(A)X(P)G.  U(A). 

Les  combinaisons  de  gametes  sont  pour  chaque  ascen- 
dant les  suivantes  :  PC,  PA,  UC,  UA;  en  unissant 
chacune  d'elles  avec  les  quatre  combinaisons  de  1'autre 
ascendant,  on  obtient  les  16  types  suivants  : 

PC.PG  robe  coloree  panachee  =  souris  noire  et  blanche, 

PC.P(A)  -  = 

(P)C.UC  —  coloree  uniforme  =  souris  noire, 

(P)G.U(A)  - 

P(A).PG  —  coloree  panachee  =  souris  noire  et  blanche, 

(P)A.(P)A  —  albinos  =  souris  blanche, 

(P)(A).UC  —  coloree  uniforme  =  souris  noire, 

(P)A.(U)A  —  albinos  =r  souris  blanche, 

'    UC.(P)G  —  coloree  uniforme  =  souris  noire, 

UG.(P)(A)  - 

UG.UG  = 

UC.U(A)  -  — 

U(A).(P)G  - 

(U)A.(P)A  —  albinos  =  souris  blanche, 

U(A).UG  —  coloree  uniforme  =  souris  noire, 

(U)A.(U)A  —  albinos  =  souris  blanche. 
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Ce  qui  fait  9  noires  uniformes  pour  4  blanches  et 
3  panachees,  resultat  conforme  aux  constatations  empi- 
riques. 

On  peut  varier  a  1'infini  les  unions.  Toujours,  grace 
au  fil  conducteur  que  nous  a  donne  Cuenot ,  on  pourra 
prevoir  avec  precision  quelles  seront  les  varietes  que 
Ton  trouvera  dans  la  descendance,  et,  avec  une  approxima- 
tion aussi  grande  que  possible,  les  proportions  relatives 
du  nombre  des  individus  appartenant  a  chaque  variete1. 

Guenot  a  ete  plus  loin.  Grace  a  lui,  nous  savons  que 
les  lois  de  Mendel  s'appliquent  non  seulement  a  1'he- 
redite  des  caracteres  de  coloration  du  pelage ,  mais  a 
Fheredite  des  caracteres  pathologiques.  II  existe  une 
race  de  souris,  les  souris  valseuses  japonaises,  qui  sont 
atteintes  d'un  singulier  trouble  de  la  marche;  elles 
n'avancent  jamais  en  ligne  droite,  mais  toujours  en  zig- 
zag et  par  des  courbes  successives  rappelant  les  mou- 
vements  des  valseurs.  Ges  courbes  se  font  dans  un 
meme  plan  horizontal;  ces  souris  semblent  incapables 
de  s'elever  le  long  d'un  plan  vertical  ou  seulement  un 
peu  incline,  a  la  fa$on  des  souris  communes. 

Si  on  unit  une  souris  valseuse  avec  une  souris  ordi- 
naire, on  voit  que  les  caracteres,  demarche  valseuse  et 
demarche  rectiligne ,  obeissent  a  la  loi  de  Mendel ,  le 
premier  etant  domine  par  le  second.  Conformement  a 
cette  loi,  aucune  souris  de  premiere  generation  n'a  la 
demarche  valseuse  ;  a  la  seconde  generation,  elle  repa- 


1  Dans  les  pages  qui  precedent,  j'ai  evite  d'employer  des  termes 
supposantdes  postulata  theoriques,  determinants,  gemmules,  agregats, 
coefficients.  Je  n'ai  aucunement  la  prevention  de  critiquer  les  vues 
des  biologistes  sur  le  substratum  histologique  de  Theredite;  mais  il 
s'agit  de  points  encore  en  discussion,  et  je  me  suis  borne  a  leur 
emprunter  les  faits  dont  1'analogie  avec  1'heredite  des  malformations 
et  des  maladies  familiales  est  evidente,  sans  vouloir  entrer  dans  la 
discussion  des  explications  qu'ils  out  suggerees.  Les  lecteurs  qui  vou- 
draient  penetrer  la  question  consulteront  avec  fruit  les  ouvrages  sui- 
vants  :  YVES  DELAGE  ,  1'Heredite  et  la  structure  du  protoplasma;  LE 
DASTEC  ,  Trait6  de  biologic  generale  ;  LE  DANTEC  ,  1'Evolution  indivi- 
duelle  et  Theredite. 
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rait  sur  25  °/0  des  sujets;  a  la  troisieme  generation,  les 
souris  norniales  unies  entre  elles  donnent  encore  unc 
valseuse  pour  huit  normales;  a  la  /i*  generation ,  on 
obtient  une  valseuse  pour  nz  —  1  normales.  La  loi  de 
Mendel  s'applique  done  exactement. 

Or  les  etudes  de  Rawitz  ont  montre  que  la  demarche 
valseuse  n'est  pas  un  simple  trouble  fonctionnel,  ce 
n'estpas  un  tic,  une  habitude  singuliere  qui  se  transmet- 
trait  de  generation  en  generation ;  c'est  une  veritable  ma- 
ladie,  relevant  d'une  lesion  hereditaire  des  canaux  semi- 
circulaires;  chez  les  souris  valseuses,  seul  le  canal  semi- 
circulaire  superieur  est  bien  developpe  et  occupe  comme 
d'habitude  un  plan  vertical  antero-posterieur;  les  deux 
autres  canaux  semi-circulaires,  le  posterieur  ou  horizon- 
tal et  Fexterne  ou  vertico- frontal,  ne  se  trouvent  qu'a 
1'etat  rudimentaire  et  sont  a  peine  ebauches;  les  autres 
parties  du  vestibule  presentent  egalement  des  defauts 
de  developpement  tres  accentues.  De  Gyon1  a  demontre 
que  cette  lesion  entraine  un  defaut  de  Fomentation  qui 
explique  la  demarche  particuliere  de  ces  souris;  elles 
ne  sont  capables  de  s'orienter  que  dans  une  seule  direc- 
tion; elles  ne  connaissent  qu\m  espace  a  une  seule 
dimension ;  si ,  comme  les  etres  imaginaires  de  Poin- 
care2,  elles  etaient  capables  de  faire  de  la  geometrie , 
ce  serait  une  geometrie  speciale  adaptee  a  leur  concep- 
tion particuliere  de  1'espace.  Sans  insister  sur  ces  par- 
ticularites  interessantes,  retenons  qu'une  malformation 
hereditaire,  ayant  pour  consequence  une  maladie  here- 
ditaire devenue  un  caractere  de  race,  se  transmet  here- 
ditairement,  en  suivant  les  lois  de  Mendel. 

Les  lois  de  Mendel  eclairent  beaucoup  les  pro- 
blemes  de  Fheredite;  elles  expliquent  le  fait  si  fre- 


1  DE  GYON,  le  Sens  de  1'espace  chez  les  souris  dansantes  japonaises. 
Volume  jubilaire  du  cinquantenaire  de  la  Societe  de  Biologic,  1899. 

2  POINCARE,  la  Science  et  1'Hypothese,  chapitre  des  Geometries  non 
euclidiennes. 
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quemment  signale  par  Darwin  pour  de  nombreuses 
especes  animales,  que  «  lorsque  Ton  croise  deux  varie- 
tes,  1'une  et  Tautre  d'une  autre  couleur  que  celle  de  la 
forme  commune,  les  produits  ont  une  forte  tendance  a 
revenir  a  la  couleur  primitive  de  celle-ci  »  ;  d'une  facon 
plus  generale,  elles  expliquent  pourquoi  les  croisements 
peuvent  regenerer  des  races  abatardies,  et  ramener  vers 
le  type  normal  les  descendants  de  parents  qui  eux- 
memes  en  different  Tun  et  Tautre  par  quelque  degene- 
rescence.  On  voit  aussi  comment  les  unions  consan- 
guines  ont  tendance  a  faire  apparaitre  de  temps  en 
temps  dans  la  race  des  variations  ataviques  demeurees 
latentes.  En  un  mot,  les  croisements  tendent  a  ramener 
au  type  de  1'espece;  les  unions  consanguines  tendent  a 
consolider  les  variations  et  a  fixer  les  races  aberrantes. 
Notons  toutefois  que  les  variations  favorables  subissent 
ces  influences  au  meme  degre  que  les  variations  defavo- 
rables ;  aussi  les  unions  consanguines  n'ont-elles  pas  de 
mauvais  resultats  quand  elles  se  font  dans  des  popula- 
tions robustes  et  saines  (ile  de  Batz);  mais  il  faut  con- 
siderer  que  I'organisme  humain  est  si  parfaitement 
adapte  de  longue  date  a  des  conditions  generales  de 
vie,  qu'il  y  a  beaucoup  plus  de  chance  pour  que  les  varia- 
tions qui  1'ecartent  de  ce  type  soient  defavorables.  A 
part  quelques  details,  stigmates  des  imperfections  de  la 
nature  humaine,  pour  parler  comme  Metchnikoff ,  toute 
variation  d'une  partie  quelconque  ne  peut  guere  etre 
que  nuisible  a  1'ensemble.  Parmi  les  tres  nombreuses 
anomalies  morphologiques  notees  chez  rhomme,  je  n'en 
vois  guere  qu'une  qui  puisse  etre  consideree  comme 
avantageuse,  1'absence  d'appendice  ileo-coecal.  Encore, 
si  nous  sommes  malheureusement  trop  fixe  sur  les 
desastres  que  peut  causer  Tappendice  quand  il  vient  a 
s'enflammer,  nous  ne  pouvons  pas  affirmer  que  cet 
organe  n'ait,  comme  tous  les  autres,  son  utilite  tant 
qu'it  demeure  sain. 

APERT.  Traite  des  maladies  familiales.  22 
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Pour  en  finir  avec  les  si  interessantes  lois  de  Mendel, 
il  faut  remarquer  que  ces  lois  ne  sont  pas  d'une  appli- 
cation generale.  De  meme  que  les  lois  de  1'heredite  des 
malformations  familiales  et  des  maladies  familiales 
varient  avec  la  maladie  et  parfois ,  pour  une  meme 
maladie,  avec  la  famille,  de  meme  aussi  les  lois  de 
Mendel  ne  s'appliquent  qu'a  un  certain  nombre  de 
caracteres  que  les  biologistes  ont  designe  sous  le  nom 
de  caracteres  mendeliens.  D'une  fac.on  generale ,  sont 
mendeliens  les  caracteres  qui  creent  entre  deux  races 
une  difference  formelle  sans  qu'il  existe  d'intermediaires 
progressifs  entre  eux.  La  taille  n'est  pas  chez  les  chiens 
un  caractere  mendelien  ;  entre  le  grand  chien  et  le  petit 
chien,  il  y  a  toute  la  serie  de  chiens  de  taille  interme- 
diaire  ;  au  contraire ,  1'albinisme  est  un  caractere  men- 
delien ;  un  sujet  est  albinos  ou  ne  Test  pas  ;  on  com- 
prend  que  les  caracteres  mendeliens  se  rencontreront 
surtout  dans  les  mutations  de  De  Vries  (variations 
brusques),  et  non  dans  les  variations  proprement  dites 
(variations  graduelles  et  fluctuantes  de  De  Vries  ou 
fluctuations).  II  semble  toutefois  qu'une  mutation  doive 
etre  fixee  depuis  quelque  temps  par  1'union  des  sujets 
entre  eux  pour  qu'elle  obeisse  completement  a  la  loi  de 
Mendel ;  c'est  sans  doute  pour  cela  que  la  loi  ne  s'appli- 
que  pas,  aux  mutations  morphologiques  ou  pathologiques 
que  nous  observons  dans  1'espece  humaine,  avec  la 
meme  rigueur  mathematique  que  pour  les  races  ani- 
males.  On  ne  peut  du  reste  la  mettre  en  relief  facile- 
ment  dans  Fespece  humaine,  puisque  ce  sont  les  unions 
endogamiques  ( entre  enfants  d'un  meme  couple ) ,  inusi- 
tees  dans  cette  espece,  qui  permettent  de  la  verifier. 
Neanmoins  j'ai  cru  devoir  la  signaler  avec  quelque 
detail,  parce  qu'elle  explique  parfaitement  le  mecanisme 
de  certains  modes  d'heredite ,  en  particulier  1'atavisme , 
Theredite  collaterale,  et  le  role  des  unions  consan- 
guines. 


GHAPITRE  XVIII 

LES  TEMPERAMENTS  FAMILIAUX 

ET  LES  DIATHESES,  AMORCES  DES  MALADIES 

FAIYIILIALES 


SOMMAIKE.  —  Temperaments  au  sens  des  anciens;  ce  sont  cles  dispo- 
sitions familiales  en  rapport  avec  des  facons  d'etre  du  fonctionne- 
ment  des  visceres  dans  certaines  families.  Temperament  bilieux  et 
cholemie  familiale;  temperament  lymphatique  et  hypothyroidie  be- 
nigne  familiale. 

Les  diatheses;  leur  demembrement;  scrofule ;  arthritisme  et  ancien 
temperament  sangriin. 

Temperament  nerveux  familial  et  here"dite  nevropathique. 

Les  temperaments,  en  s'accentuant  morbidement,  creent  les  predispo- 
tions  morbides  familiales,  amorces  elles-memes  des  maladies  fami- 
liales correspondantes. 


Temperaments.  —  II  est  de  connaissance  courante 
et  d'observation  vulgaire  qu'il  y  a  des  «  temperaments  » 
hereditaires  et  familiaux.  De  meme  que  les  membres 
d'une  meme  famille  peuvent  se  transmettre  de  genera- 
tion en  generation  telle  ou  telle  maladie  familiale,  de 
meme  ils  se  leguent,  selon  les  mehnes  lois,  cette  fa^on 
d'etre  de  Forganisme  que  Ton  appelle  le  temperament. 
Mais  tandis  que  la  maladie  familiale  se  reconnait  a  un 
caractere  precis,  qui  peut  etre  suivi  avec  certitude 
quand  il  se  manifeste  dans  les  generations  successives, 
le  temperament,  simple  variete  peu  caracterisee  du 
type  physiologique ,  est  une  denomination  assez  vague, 
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dont  la  definition  manque  de  precision  ;  1'etude  de 
1'heredite  du  temperament  reste  une  question  d'impres- 
sion  et  ne  peut  encore  entrer  dans  la  phase  de  preci- 
sion scientifique.  La  denomination  de  temperament 
et  les  idees  qui  s'y  rattachent  nous  viennent  des 
anciennes  theories  humorales  :  si  les  elements  consti- 
tutifs  des  humeurs  etaient  dans  de  justes  proportions, 
et  se  «  temperaient  »  les  uns  les  autres,  le  temperament 
etait  parfait  ou  hygide;  si  une  humeur  predominait,  le 
temperament  prenait  le  nom  de  Fhumeur  en  exces. 
Gomme  on  connaissait  quatre  humeurs  principales,  le 
sang,  la  pituite  ou  lymphe,  la  bile  et  1'atrabile,  on 
reconnaissait  quatre  temperaments  primordiaux  :  le 
sanguin,  le  bilieux,  le  pituiteux  (ou  phlegmatique ,  ou 
lymphatique) ,  Yatrabilaire  (ou  melancolique  ou  ner- 
veux)  ;  ils  se  combinaient  entre  eux  pour  former  des 
temperaments  mixtes.  La  doctrine  a  succombe  ;  mais 
la  distinction  des  temperaments,  qui  reposait  surl'obser- 
vation  des  realites,  a  subsiste  en  se  modifiant.  Actuel- 
lement  encore  on  peut  distinguer  le  temperament  san- 
guin,  caracterise  par  la  forte  coloration  du  visage ,  la 
tendance  a  un  enbonpoint  modere,  la  jovialite,  Tactivite 
physique  ;  —  le  temperament  bilieux,  qui  a  pour  carac- 
teres  principaux  la  coloration  jaunatre  des  teguments, 
la  faiblesse  physique,  la  tendance  a  la  tristesse  ;  —  le 
temperament  lymphatique.,  dont  les  attributs  sont  la 
paleur  de  la  peau,  la  bouffissure  des  teguments,  Fapa- 
thie  intellectuelle ,  la  tendance  au  catarrhe  des  mu- 
queuses  et  aux  engorgements  ganglionnnaires ;  -  -  le 
temperament  nerveux,  auquel  on  rattache  le  penchant  k 
1'exaltation,  1'emotivite,  rimpressionnabilite,  Finstabilite 
physique  et  intellectuelle  ,  s'alliant  generalement  a  la 
vivacite  de  physionomie ,  a  la  maigreur  du  corps 
sans  affaiblissement  musculaire  et  a  une  singuliere 
resistance  aux  fatigues  physiques  et  aux  influences 
nocives  materielles. 
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Les  traits  distinctifs  des  temperaments  sont,  on  le 
voit,  assez  vagues.  Neanmoins,  dans  1'ensemble,  la  dis- 
tinction des  temperaments  repond  certainement  a  des 
differences  reelles  entre  les  individus  ;  mais  il  faut  con- 
siderer  les  quatre  temperaments  des  anciens  comme 
schematiques  ;  dans  la  realite,  la  plupart  des  hommes 
realisent  dans  leur  organisme  un  etat  intermediaire  a 
tels  ou  tels  des  temperaments  types  ;  les  anciens ,  du 
reste,  Fenseignaient  egalement  et  distinguaient  des 
sujets  lymphatico-sanguins ,  bilioso-sanguins,  lympha- 
tico-nerveux,  etc. 

Actuellement  nous  commencons  a  nous  rendre 
compte  que  ces  distinctions  ont  pour  substratum ,  non 
pas  un  etat  des  humeurs ,  mais  un  mode  de  fonc- 
tionnement  des  tissus.  II  y  a  des  rapports  evidents  entre 
Fetat  que  les  anciens  appelaient  temperament  bilieux 
et  celui  que  MM.  Gilbert  et  Lereboullet  ont  caracterise 
du  nom  de  cholemie  familiale.  II  n'y  a  pas  de  moins 
intimes  rapports  entre  le  temperament  pituiteux  ou 
lymphatique  des  anciens  et  Fhypothyro'idie  benigne 
chronique  de  Hertoghe,  susceptible  d'etre  modifie  par 
Fabsorption  de  produits  thyro'idiens.  Le  temperament 
bilieux  et  Fetat  cholemique  ont  en  commun  la  colora- 
tion jaunatre  des  teguments,  la  tendance  aux  idees 
tristes  (neurasthenic  biliaire  de  Gilbert),  Finaptitude 
aux  efforts  corporels  et  aux  pensees  genereuses ;  la  cho- 
lemie est  seulement  une  accentuation  du  temperament 
bilieux,  avec  adjonction  de  phenomenes  morbides  qui 
en  sont  la  consequence  :  icteres,  cirrhoses,  hemorra- 
gies,  etc.  A  mesure  que  cette  accentuation  augmente 
dans  les  generations  successives,  elle  a  tendance  a  se 
dissocier.  L'etat  morbide  porte  plus  specialement  sur 
certains  des  elements  constitutifs  :  dans  telle  famille  la 
tendance  aux  hemorragies  est  plus  marquee,  dans 
telle  autre  c'est  la  tendance  aux  icteres,  ou  aux  cirrhoses, 
ou  a  la  splenomegalie  ;  il  y  a  la  une  amorce  nous  expli- 
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quant ,  a  un  moment  donne ,  Tapparition  dans  une 
branche  de  la  famille  cholemique  d'une  maladie  fami- 
liale  hepatique  bien  constitute ,  se  reproduisant  cette 
fois  identique  a  elle-meme  dans  une  serie  de  genera- 
tions. Le  phenomene,  pour  ces  maladies  familiales,  est 
absolument  comparable  a  ce  que  nous  avons  constate 
pour  les  malformations  familiales  ;  nous  avons  vu 
Tachondroplasie  etre  amorcee  par  une  tendance  conca- 
viligne  chez  les  generateurs,  la  luxation  congenitale  de 
la  hanche  par  une  exageration  de  la  torsion  femorale. 
L'heredite  physiologique  se  fait  par  les  memes  lois  et 
selon  les  memes  etapes  que  1'heredite  morphologique  ; 
les  deviations  de  la  premiere  aboutissent  aux  maladies 
familiales,  comme  les  deviations  de  la  seconde  abou- 
tissent aux  malformations  familiales. 

Les  rapports  que  nous  venous  de  constater  entre  le 
temperament  bilieux  et  la  cholemie  familiale  se  retrou- 
vent,  si  Ton  compare  le  temperament  lymphatique  et 
V hy p o thy r oidie  henigne  chroniqae  familiale  de  Hertoghe. 
La  tendance  aux  vegetations  adenoides,  aux  engor- 
gements ganglionnaires ,  aux  bouffissures  du  visage ,  a 
1'apathie  physique  et  intellectuelle ,  est  commune  aux 
deux  etats,  et,  dans  certaines  formes  attenuees  de  1'hy- 
pothyroidie  benigne  chronique ,  on  pent  dire  qu'il  y  a 
identite.  De  meme  que  pour  la  cholemie,  1'accentuation 
de  Thypothyroidie  aboutit  a  un  etat  plus  caracterise, 
et  qui,  par  la  caracterisation  meme  de  certains  des  ele- 
ments qui  le  composent.  aux  depens  des  autres,  peut 
aboutir  a  des  modalites  morbides  hereditaires,  amorces 
de  maladies  familiales  veritables,  susceptibles  d'appa- 
raitre  ulterieurement. 

II  ne  faut  toutefois  pas  etablir  une  equation  absolue 
entre  les  temperaments  bilieux  et  lymphatiques  des 
anciens  et  la  cholemie  et  F  hypo  thy  roidie  des  modernes. 
II  est  certain  que  beaucoup  d'autres  etats  d'insuffisance 
fonctionnelle  de  tel  ou  tel  viscere  sont  susceptibles 
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d'entrer  pour  une  part  dans  la  formule  de  tel  ou  tel 
temperament  hereditaire  et  familial  ;  les  etats  chole- 
miques  et  hypothyroidiens  sont  ceux  que  nous  pouvons 
maintenant  le  mieux  caracteriser ,  parce  qu'ils  ont  les 
manifestations  exterieures  les  plus  nettes  ;  aussi  avaient- 
elles  frappe  les  anciens  et  entraient-elles  pour  une 
grande  part  dans  la  description  de  deux  de  leurs 
«  temperaments  ».  Mais  actuellement  que  nous  sommes 
mieux  renseigne  sur  le  substratum  organique  de  ces 
etats,  c'est  un  nombre  infini  de  temperaments  qu'il 
faudrait  distinguer,  selon  la  predominance  dans  1'orga- 
nisme  de  Tinfluence  du  fonctionnement  plus  ou  moins 
actif  de  tel  ou  tel  tissu ,  et  en  tenant  compte  non  seu- 
lement  de  Factivite  de  ce  fonctionnement  (element 
quantitatif) ,  mais  aussi  de  ses  modalites  variables  (ele- 
ment qualitatif). 

Nous  pouvons  conclure  de  ces  considerations,  que 
les  modalites  fonctionnelles  des  divers  tissus  qui  com- 
posent  1'organisme,  hereditaires  au  meme  titre  et  selon 
les  memes  lois  que  les  particularites  morphologiques, 
sont  la  base  des  differents  temperaments  que  recon- 
naissaient  les  anciens,  et  expliquent  leur  heredite. 

Diatheses.  —  A  cote  des  temperaments  consideres 
comme  de  simples  modalites  diverses  de  Fetat  physio- 
logique,  et  compatibles  avec  un  etat  de  sante  parfaite, 
les  anciens  decrivaient  des  diatheses,  etats  non  plus 
physiologiques ,  mais  morbides,  et  qu'ils  definissaient 
une  tendance  de  Torganisme  au  retour  perpetuel  d'acci- 
dents  morbides,  differents  avec  chaque  diathese,  et 
neanmoins  assez  varies  pour  chacune  d'elles.  Les 
anciens  confondaient  ainsi  des  choses  bien  differentes  : 
certaines  diatheses  repondaient  a  des  infections  chro- 
niques ,  telle  la  diathese  syphilitique ;  d'autres  dia- 
theses ont  ete  demembrees  :  de  la  diathese  scrofuleuse, 
par  exemple,  ont  ete  distraits  les  accidents  de  tubercu- 
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lose  osseuse  et  ganglionnaire  chronique,  certaines 
manifestations  ganglionnaires  et  osseuses  de  syphilis 
hereditaire,  et  certains  etats  morbides  en  relation  avec 
rhypothyro'idisme  ;  de  la  diathese  arthritique  a  ete 
separe  le  rhumatisme  (au  moins  le  rhumatisme  articu- 
laire  aigu),  qui  autrefois  formait  le  pivot  de  la  diathese. 
Les  auteurs  classiques  en  sont  arrives  a  ne  maintenir 
dans  leurs  descriptions  qu'un  seul  etat  diathesique, 
V  arthritisme ,  que  d'autres  designent  sous  le  nom 
d'herpetisme  et  que  d'aucuns  appellent  neuro-arthri- 
tisme,  pour  exprimer  combien  souvent  les  manifesta- 
tions nerveuses  s'allient  aux  manifestations  dites  arthri- 
tiques.  Les  manifestations  morbides  qui  se  repetent 
avec  une  frequence  et  une  tenacite  desesperante  chez 
les  sujets  atteints  d'arthritisme  sont  Y eczema,  la 
migraine,  le  diabete 9  la  goutte,  la  lithiase  nephretique, 
la  lithiase  biliaire,  Yasthme  ;  ces  affections  se  succedent 
chez  1'arthritique,  et,  selon  la  periode  de  la  vie  et  selon 
le  sexe,  c'est  tantot  certaines  d'entre  elles ,  tantot  cer- 
taines autres  qui  sont  plus  frequentes.  Des  1'enfance, 
les  futurs  arthritiques  out  eu  une  apparerice  assez 
caracteristique  :  frequemment  ils  ont  ete  de  ces  gros 
bebes,  epais  et  lourds,  joufflus  et  rouges,  qui  font  1'or- 
gueil  des  parents  ;  des  1'enfance  ils  ont  ete  voraces, 
forts  mangeurs  et  forts  buveurs  ;  mais  des  1'enfance 
egalement  ils  ont  ete  sujets  a  certains  malaises.  Les 
lesions  cutanees  ont  ete  chez  eux  frequentes  et  tenaces; 
facilement  les  plis  que  leur  peau  trop  grasse  fait  sur 
leurs  membres  trop  gros  ont  ete  le  siege  &  eczema  inter- 
trigo  recidivant  avec  une  tenacite  desesperante  ;  des  le 
premier  age,  ils  peuvent  presenter  de  V eczema  impeti- 
gineux  de  la  face,  plus  ou  moins  rebelle  ;  des  leur  pre- 
miere annee  ils  sont  constipes  ;  ce  n'est  que  grace 
aux  lavements  ,  aux  suppositoires  qu'on  obtient  d'eux 
une  garde-robe  journaliere.  Plus  tard  ils  sont  atteints 
dtentero-colite  glaireuse ,  membraneuse,  sableuse ;  de 
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laryngite  striduleuse,  de  crises  d'asthme  nocturne,  de 
vomissements  cy cliques  acetonemlqucs  j  ils  ont  tendance 
a  1'obesite  ;  leurs  urines  sont  souvent  graveleuses  ;  a 
la  puberte,  des  modifications  surviennent  en  general  : 
tel  enfant  sujet  aux  vomissements  incoercibles  n'aura 
plus,  etant  homme,  que  des  migraines  ou  de  1'entero- 
colite  ;  des  attaques  de  goutte,  des  coliques' nephre- 
tiques  surviendront ;  chez  la  femme,  du  moins  pendant 
la  periode  d'activite  genitale,  la  lithiase  biliaire,  1'en- 
tero-colite  sont  les  manifestations  les  plus  habituelles, 
tandis  que  c'est  la  gravelle  et  la  goutte  chez  rhomme. 
Apres  la  menopause ,  les  differences  entre  les  deux 
sexes  s'attenuent.  Le  diabete  frappe  egalement  les 
deux  sexes.  Enfin  la  tendance  aux  congestions  pulmo- 
naires,  aux  congestions  cerebrales,  aux  inflammations 
viscerales  aigues,  est  encore  une  particularite  des  arthri- 
tiques. 

L'arthritique  presente  souvent,  mais  pas  toujours, 
une  apparence  corporelle  assez  particuliere  :  il  est  fort, 
avec  tendance  a  1'obesite  ;  il  transpire  facilement ;  il  a 
souvent  le  teint  assez  colore ;  de  bonne  heure  la  calvitie 
s'accuse  chez  lui  ;  d'abord  c'est  une  accentuation  des 
echancrures  frontales  de  chaque  cote  du  vertex,  puis 
tout  le  synciput  se  degarnit. 

L'arthritisme  est  a  un  haut  degre  une  diathese  here- 
ditaire  et  familiale  ;  les  manifestations  de  la  diathese 
peuvent  etre  evitees  ou  attenuees  par  une  hygiene  spe- 
ciale,  des  exercices  regies,  une  alimentation  peu  azotee. 
Neanmoins  la  diathese  Temporte  parfois  sur  toutes  les 
precautions  prises.  Je  connais  une  famille  dont  tous  les 
membres  sont  atteints  de  goutte  d'une  fagon  precoce, 
meme  les  femmes  ;  seule  une  femme  avait  pu  atteindre 
1'age  de  cinquante-cinq  ans  sans  aucune  manifestation 
goutteuse  ;  elle  etait  carmelite  depuis  1'age  de  trente 
ans,  et  etait  restee  par  consequent  vingt-cinq  ans  sans 
manger  de  viande  et  sans  boire  de  vin  ;  neanmoins ,  a 
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cinquante-cinq  ans,  a  1'occasion  d'une  congestion  pul- 
monaire  grippale,  elle  fut  atteinte  de  goutte  Tranche  du 
gros  orteil. 

D'une  facon  generale ,  les  manifestations  de  Far- 
thritisme  sont  differentes  sur  les  differents  membres 
d'une  m£me  famille  ;  Fheredite,  contrairement  a  ce  qui 
se  passe  pour  les  maladies  familiales,  n'est  plus  stricte- 
ment  similaire ,  elle  est  polymorphe.  Les  statistiques 
patiemment  relevees  par  Bouchard  ont  precise  nos  con- 
naissances  sur  ce  point.  Dans  les  antecedents  heredi- 
taires  ou  collateraux  de  100  goutteux,  Bouchard  ren- 
contre la  goutte  44  fois,  Fobesite  44  fois,  le  rhumatisme 
25  fois,  1'asthme  19  fois;  le  diabete,  la  gravelle, 
1'eczema,  12  fois;  la  lithiase  biliaire,  les  hemorroides, 
les  nevralgies,  6  fois  ;  12  fois  on  ne  trouvait  aucune  de 
ces  affections  dans  les  antecedents.  Chez  les  ascendants 
et  collateraux  de  100  diabetiques,  le  m6me  auteur 
signale  le  diabete  25  fois,  le  rhumatisme  54  fois,  1'obe- 
site 36  fois,  la  gravelle  21  fois,  la  goutte  18  fois; 
Fasthme,  1'eczema,  11  fois;  la  migraine,  la  lithiase 
biliaire,  7  fois.  Dans  les  families  de  100  sujets  atteints 
de  lithiase  biliaire ,  il  trouve  la  lithiase  biliaire  5  fois 
seulement,  mais  le  rhumatisme  articulaire  45  fois,  le 
rhumatisme  articulaire  chronique  20,  le  diabete  40. 
Fobesite  35 ,  la  goutte  30 ,  1'asthme  20 ,  la  gra- 
velle 15,  les  nevralgies  10,  la  migraine  et  1'eczema 
5  fois. 

II  peut  arriver  que  les  manifestations  arthritiques  se 
caracterisent  dans  un  sens  donne  dans  une  meme 
famille  ;  au  lieu  de  manifestations  tres  variables ,  c'est 
la  m£me  manifestation  qui  se  reproduit  identique  a 
elle-meme  dans  les  generations  successives.  M.  Dieu- 
lafoy  a  vu  Vhemorragie  cerebrate  constituer  la  terminai- 
son  de  la  vie  chez  un  grand  nombre  de  membres  d'une 
meme  famille.  L'apparition  repetee  de  la  meme  mani- 
festation arthritique  dans  les  generations  successives 
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(Tune  meme  famille  peut  affecter  des  caracteres  tels, 
que  la  manifestation  constitue  une  veritable  maladie 
familiale  ;  nous  en  avons  cite  des  exemples  typiques 
pour  le  diahete.  Gomme  la  cholemie  familiale,  comnie 
la  dysthyroidie  benigne  chronique  familiale,  1'arthri- 
tisme,  par  son  accentuation  et  la  dissociation  des  ele- 
ments qui  le  constituent,  est  done  susceptible  d'aboutir 
a  1'apparition  dans  la  descendance  de  maladies  fami- 
liales  typiques. 

Nous  avons,  en  consequence,  tendance  a  mettre  1'ar- 
thritisme  sur  le  meme  plan  que  la  cholemie  familiale 
et  la  dysthyroidie  familiale  ;  tous  trois  sont  des  tempe- 
raments morbides,  en  relation  avec  une  viciation  du 
fonctionnement  de  certains  tissus.  Mais  pour  la  chole- 
mie familiale  et  la  dysthyroidie  familiale  nous  savons, 
de  facon  precise,  quels  sont  les  tissus  en  cause,  et 
quelles  sont  les  fonctions  atteintes  :  c'est  la  fonction 
biliaire  de  la  cellule  hepatique  dans  le  premier  cas,  c'est 
la  fonction  strumiprive  de  la  cellule  thyroidienne  dans 
le  second.  Pour  Tarthritisme,  nous  sommes  plus  mal  ren- 
seig-ne;  les  tres  nombreuses  recherches  sur  le  mode  de 
nutrition  des  arthritiques  ont  porte  plus  sur  leurs  excre- 
tions que  sur  leurs  tissus,  et  les  resultats  de  ces 
recherches,  exprimes  par  1'expression  de  ralentissement 
de  la  nutrition,  aboutissent  seulement  a  nous  apprendre 
que  Ton  observe  souvent  chez  les  arthritiques  une  ela- 
boration incomplete  des  produits  d'excretion  azotee. 
Quant  a  Tactivite  nutritive  elle-meme  de  1'organisme, 
c'est  chez  les  hypothyroidiens  surtout  qu'elle  est  vrai- 
ment  ralentie,  et  rien  ne  nous  la  montre  diminuee  dans 
1'arthritisme.  Enrealite,  le  substratum  anatomophysio- 
logique  de  Tarthritisme  nous  est  encore  incompletement 
connu,  bien  que  de  nombreux  indices  prouvent  que  c'est 
dans  1'intestin  et  les  glandes  annexes  (foie,  pancreas) 
que  reside  le  trouble  primordial.  C'est  une  conception 
de  ce  genre  qui  a  porte  Glenard  a  remplacer  la  denomi- 
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nation  d'arthritisme  par  celle  d'hepatisme.  Peu  importe 
cette  modification  de  mot  que  1'usage  n'a  du  reste  pas 
consacree;  elle  ne  change  rien  au  fond  des  choses. 

De  meme  que  la  cholemie  familiale  n'est  que  1'accen- 
tuation  du  temperament  bilieux,  de  meme  que  la  dys- 
thyroidie  benigne  familiale  repond  certainement  a  une 
des  modalites  du  temperament  lymphatique  des  anciens, 
de  meme  il  semble  que  1'arthritisme  est  une  deviation 
fonctionnelle  de  meme  sens  que  le  temperament  sanguin, 
mais  plus  accentuee.  Quant  au  temperament  nerveux,  son 
accentuation  morbide  familiale  s'accuse  dans  les  families 
par  une  predisposition  aux  maladies  nerveuses  ;  c'est 
V heredite  nevropathique ^  si  bien  mise  en  lumiere  par  De- 
jerine  dans  sa  these  d'agrdgation  sur  Theredite.  Dememe 
que  les  families  cholemiques  sont  frappees  d'icteres, 
de  cirrhoses,  d'hemorragies,  de  splenomegalie,  de  meme 
que  dans  les  families  arthritiques  se  succedent  Feczema, 
la  goutte,  le  diabete,  de  meme  dans  les  families  nevro- 
pathiques  apparaissent  successivement  Fhysterie,  1'epi- 
lepsie,  Falienation  mentale  et  les  affections  organiques 
ou  fonctionnelles  les  plus  variees  du  systeme  nerveux. 
Dejerine  donne  une  serie  de  tableaux  genealogiques 
qui  montrent  la  repetition  constante  des  troubles  ner- 
veux les  plus  divers,  alternant  ou  coexistant  chez  les 
differents  membres  d'une  meme  famille.  Chez  certaines 
families,  certaines  affections  se  repetent  plus  souvent 
que  chez  d'autres  ;  il  y  a  une  tendance  a  la  formation 
d'affections  familiales  du  systeme  nerveux  ;  plus  sou- 
vent,  dans  une  famille  frappee  de  la  tare  nevropathique, 
on  voit  a  un  moment  donne  apparaitre  dans  une  des 
branches  une  maladie  familiale  qui  va  des  lors  se  repe- 
ter  identique  a  elle-meme  de  generations  en  genera- 
tions ;  la  tendance  nevropathique  generale  de  la  famille 
s'est  systematisee  a  un  moment  donne.  Ges  faits  sont 
completement  analogues  a  ceux  que  nous  avons  vus 
pour  les  autres  temperaments  familiaux  ;  la  seule  diffe- 
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rence  est  que  1'individualisation  fonctionnelle ,  qui  est 
tres  marquee  dans  les  centres  nerveux,  entraine  une 
dissociation  extreme  des  troubles  morbides  ;  quelques 
cellules  peuvent  etre  seules  troublees  dans  leurfonction. 
Dans  les  autres  tissus,  les  cellules  de  meme  variete 
ont  meme  et  unique  fonction ;  quand  elles  sont  troublees, 
elles  le  sont  en  bloc ;  aussi  le  nombre  des  maladies 
familiales  de  ces  tissus  est  tres  restreint.  Pour  le  sys- 
teme  nerveux,  au  contraire,  la  multiplicity  des  combi- 
naisons  possibles  d'alterations  limitees  a  tel  ou  tel  sys- 
teme  fonctionnel  est,  pour  ainsi  dire,  indefinie  ;  de  la  la 
variete  extreme  des  maladies  familiales  du  systeme 
nerveux. 

Prophylaxie   des   maladies  familiales.    —    De    la 

connaissance  de  1'originedes  maladies  familiales  peuvent 
etre  tirees  certaines  considerations  pratiques,  sinon  sur 
la  therapeutique  des  maladies  familiales,  du  moins  sur 
leur  prophylaxie.  De  la  therapeutique  elle-meme  je  n'ai, 
en  effet ,  rien  a  dire  ;  elle  n'est  pas  nulle  ,  loin  de  la , 
mais  elle  ne  tire  rien  de  particulier  du  caractere  familial 
de  la  maladie.  Les  dysthyroidies  familiales  guerissent 
merveilleusement  par  le  traitement  thyro'idien ,  absolu- 
ment  de  meme  fagon  que  les  dysthyroidies  acquises  et 
accidentelles  ;  1'ichthyose  familiale  est  momentanement 
amelioree  par  les  bains  et  le  decapage  de  la  peau  de 
meme  faQon  que  1'ichthyose  non  familiale  ;  en  revanche, 
la  therapeutique  est  a  peu  pres  impuissante  pour  les 
myopathies  familiales  tout  comme  elle  Test  pour  les  myo- 
pathies  acquises  et  accidentelles.  II  n'y  a  done  pas  lieu 
de  faire  un  chapitre  special  de  therapeutique  des  mala- 
dies familiales;  il  faut  agir  pour  chacune  d'elles  selon 
les  prescriptions  ordinaires  de  la  therapeutique  gene- 
rale. 

La  prophylaxie  permet,  au  contraire,  des  remarques 
particulieres.  II  faut  distinguer  les  precautions  prophy- 
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lactiques  qui  concernent  le   sujet  lui-meme,   et  celles 
qui  concernent  les  generations  anterieures. 

Prophylaxie  individuelle.  —  Quand  il  s'agit  d'affec- 
tions  familiales  congenitales,  notre  action  ne  s'applique 
naturellement  pas  aux  generations  atteintes,  puisque 
I'affection  est  deja  incurablement  constitute  a  la  nais- 
sance  des  malades;  il  en  est  malheureusement  a  peu 
pres  de  meme  quand  il  s'agit  d'affections  familiales  tar- 
dives.  L'atrophie  papillaire  familiale  tardive,  atteignant 
a  cinquante  ans  tous  les  males  d'une  m£me  famille, 
comme  nous  en  avons  cite  plusieurs  exemples  (p.  253), 
est  aussi  fatale  dans  son  evolution  que  les  maladies 
familiales  a  debut  fcetal ;  on  ne  voit  pas  moyen  d'eviter 
1'echeance  fatale ;  toutefois  le  fait  que  1'affection  frappe 
uniquement  le  sexe  male  fait  penser  qu'il  existe  entre 
la  maladie  et  la  fonction  testiculaire  certaines  correla- 
tions dont  la  connaissance  precise  permettra  peut-etre 
un  jour  une  action  preventive  efficace.  Les  syncopes 
familiales  provoquees  par  1'alcool  (p.  318)  ont  evidem- 
ment  une  prophylaxie  tout  indiquee;  1'abstention  absolue 
de  Falcool  est  dans  ces  families  la  condition  du  maintien 
de  la  sante.  Mais  la  connaissance  des  correlations  et 
des  influences  provocatrices  secondaires  nous  echappe 
encore  dans  la  tres  grande  majorite  des  maladies  fami- 
liales; leur  echeance  est,  dans  1'etat  actuel  de  la 
science,  tout  a  fait  fatale  quand  1'individu  en  a  apporte 
le  germe  en  naissant;  et,  la  plupart.  du  temps,  c'est 
uniquement  de  prophylaxie  familiale  et  non  indivi- 
duelle qu'il  peut  s'agir. 

Prophylaxie  familiale.  —  Nous  avons  vu  que  les 
maladies  familiales  sont  Taboutissant  morbide  de 
Fexageration  des  particularites  individuelles  ou  fami- 
liales que  Ton  reunit  sous  le  nom  de  predispositions 
diathesiques  et  de  temperaments.  Si  nous  ne  pouvons 
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rien  sur  les  maladies  familiales  constitutes,  nous  pou- 
vons  jusqu'a  un  certain  point  modifier  les  diatheses 
et  les  temperaments,  et  empecher  leur  exaggeration  pro- 
gressive de  generation  en  generation.  Notre  action 
peut  s'exercer  d'une  part  par  Faction  directe  modifica- 
trice  sur  la  diathese  ou  le  temperament  en  eux-memes, 
d'autre  part  par  d'heureuses  unions  introduisant  dans 
la  famille  un  sang  nouveau,  correcteur  des  tares 
anciennes.  (Nous  employons  le  terme  sang  dans  un 
sens  impropre,  mais  consacre  par  1'usage;  en  realite, 
nous  savons  maintenant  que  ce  n'est  pas  le  sang, 
mais  le  radical  specifique  des  substances  albuminoides 
vivantes  represente  dans  la  substance  des  gametes,  qui 
est  le  substratum  de  la  transmission  des  caracteres 
hereditaires.)  Malheureusement  pour  1'efficacite  de  ce 
dernier  precede,  la  reglementation  medicale  des  unions 
humaines  est  encore ,  malgre  les  efforts  de  notre  con- 
frere Cazalis,  une  utopie  ;  les  unions  continueront  long- 
temps  a  se  faire  en  tenant  compte  de  toutes  sortes  de 
considerations  etrangeres.  J'ajoute  que,  meme  debarras- 
sees  de  ces  considerations,  il  est  evident,  pour  qui 
observe  quelque  peu,  que  les  inclinations  sexuelles  se 
font,  quoi  qu'on  en  ait  dit,  inflniment  plus  d'apres  les 
ressemblances  que  d'apres  les  dissemblances  :  les 
arthritiques  s'unissent  entre  eux,  les  obeses  entre  eux; 
les  attirances  sexuelles  entre  nevropathes  ont  ete  signa- 
lees  bien  souvent  par  les  neurologistes.  II  est  impossible 
au  medecin,  meme  consulte,  ce  qui  se  fait  rarement, 
de  deconseiller  une  union  sexuelle,  quand  il  ne  peut 
preciser  un  danger  morbide  immediat  et  quand  il 
redoute  seulement  de  voir  s'aggraver  chez  les  descen- 
dants une  diathese  dont  les  sujets  eux-memes  ne  s'in- 
quietent  ordinairement  guere ,  tant  qu'elle  ne  s'est  pas 
manifestee  par  des  accidents  morbides  precis.  Certes, 
1'exemple  de  1'union  de  la  souris  panachee  avec  la 
souris  albinos ,  toutes  deux  anormales  et  donnant  pour- 
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tant  des  produits  de  type  normal,  a  robe  coloree 
uniforme,  montre  comment  il  est  possible,  par  des 
unions  appropriees,  de  ramener  des  types  aberrants  au 
type  specifique  moyen;  mais  il  nous  est  bien  difficile 
de  faire  plus  que  deconseiller  les  unions  consanguines 
et  precher  les  croisements  entre  dissemblables. 

Notre  vrai  moyen  d'action  consiste  done  a  traiter  les 
diatheses  elles-memes  et  les  temperaments  morbides. 
On  nous  dira  que  nous  n'empecherons  pas  Farthritique 
d'avoir  tendance  a  Tobesite ,  au  diabete ,  a  la  lithiase 
urinaire,  a  1'eczema  ;  nouspouvons,  en  tout  cas,  lutter 
contre  cette  tendance  et  retarder  indefiniment  1'echeance 
de  ses  manifestations.  Cela  a  une  grande  importance 
pour  le  sujet,  cela  en  a  une  plus  grande  encore  pour 
ses  descendants  ;  tous  les  auteurs  qui  ont  ecrit  de  la 
goutte,  Sydenham  le  premier,  ont  remarque  que  les 
enfants  engendres  au  moment  des  attaques  de  goutte 
sont  atteints  de  goutte  a  un  age  plus  precoce  que  leurs 
freres  con9us  dans  1'intervalle  des  attaques  ;  ils  peuvent 
meme  etre  goutteux  des  1'enfance.  De  m£me  des  enfants 
engendres  par  des  epileptiques  dans  les  periodes  d'at- 
taques  sont  beaucoup  plus  nevropathes  que  leurs  freres 
engendres  dans  des  periodes  de  calme.  Je  connais  un 
menage  ou  des  querelles  avaient  suscite  chez  les  deux 
conjoints  une  grande  irritation  de  1'un  contre  1'autre  et  un 
etat  nerveux  prononce  ;  un  gargon  congu  pendant  un  rap- 
prochement de  courte  duree  et  assez  orageux  montra  des 
1'enfance  des  signes  de  nervosisme  tres  marque  ,  coleres 
faciles,  attendrissements  non  moins  prompts,  sommeils 
agites,  cauchemars,  incontinence  d'urine;  ulterieure- 
ment,  le  pere  et  la  mere,  unis  par  Famour  de  cet 
enfant,  firent  excellent  menage,  et  les  enfants  qui 
naquirent  des  lors  trancherent  avec  1'aine  par  leur 
caractere  egal  et  placide ,  et  leur  bonne  humeur  cons- 
tante.  Je  connais  aussi  une  famille  nombreuse  ou  un 
des  enfants  est  tres  different  des  autres  par  son  caractere 
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reflechi  et  ses  distractions  etonnantes  ;  il  a  ete  concu  a 
une  epoque  ou  sa  mere  etait  tres  attristee  de  la  recente 
perte  d'une  mere  adoree.  On  a  signale  bien  souvent 
que  les  etats  diathesiques  semblent  augmenter  d'inten- 
site  chez  les  derniers  nes  des  families  atteintes ;  on 
attribue  generalement  avec  raison  ce  fait  a  ce  que  les 
manifestations  de  la  diathese  se  sont  accentuees  avec 
Fage.  Cela  est  vrai  surtout  pour  1'arthritisme  ;  on  peut 
observer  Finverse  pour  les  etats  nevropathiques ,  qui 
sont  souvent  plus  marques  chez  les  toutes  jeunes 
femmes.  Dans  ce  cas ,  les  premiers-nes  sont  les  plus 
tares.  Tous  ces  exemples  concordent  a  montrer  que  les 
descendants  sont  d'autant  plus  frappes  que  la  diathese 
des  ascendants  est  en  plus  grande  activite  au  moment 
de  la  conception. 

II  importe  done,  tant  pour  Findividu  que  pour  la 
race,  de  traiter  de  bonne  heure  les  temperaments  et  les 
diatheses  par  un  mode  de  vie  approprie.  Je  n'ai  pas  a 
insister  sur  Finteret  que  cela  a  pour  1'individu.  L'interet 
que  cela  a  pour  la  race  ressort  des  considerations  pre- 
cedentes.  J'ajoute  que  les  necessites  sociales  ne  rendent 
pas  toujours  possible  1'observation  constante  des  pres- 
criptions appropriees  a  chaque  temperament  ;  mais  en 
general  il  est  possible,  sans  trop  grands  prejudices 
sociaux,  d'y  consacrer  chaque  annee  une  saison.  C'est 
apres  une  cure  de  ce  genre  que  le  diathesique  aura 
chance  de  procreer  avec  le  moins  de  risques  de  trans- 
mettre  a  sa  descendance  une  diathese  le  plus  souvent 
amplifiee.  La  connaissance  et  1'observance  de  ces 
recommandations  lui  permettra  d'obtenir  une  lignee 
ayant  tendance  a  revenir  au  type  normal  de  Tespece, 
En  resume  : 

Les  a  temperaments  » ,  dont  la  transmission  heredi- 
taire  est  reconnue  depuis  la  plus  haute  antiquite,  sont 
des  variations  legeres  et  familiales  du  type  physiolo- 
gique ;  elles  sont  analogues  aux  variations  legeres  du 

APERT.  Traite  des  Maladies  familiales.  23 
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type  morphologique  qui  constituent  les  physionomies 
et  les  types  familiaux.  On  pent,  avec  les  anciens, 
admettre  quatre  varietes  de  temperaments  :  le  tempe- 
rament sanguin ,  le  temperament  bilieux ,  le  tempera- 
ment lymphatique,  le  temperament  nerveux.  II  faut 
toutefois  savoir  que  cette  classification  ne  repond  a  rien 
d'absolu  et  constitue  seulement  des  denominations  com- 
modes pour  designer  certaines  variations  plus  saillantes 
et  plus  appreciables  du  type  physiologique  normal. 

L'accentuation  exageree  des  variations  du  type  phy- 
siologique peut  aboutir  a  la  formation  de  types  physio- 
logiques  anormaux,  donnant  lieu  a  des  predispositions 
morbides  et  a  des  etats  chroniques  ay  ant  deja  quelque 
chose  de  pathologique.  Ges  etats  familiaux  repondent  a 
ce  que  les  anciens  nommaient  diatheses.  On  peut  sche- 
matiquement  dire  qu'a  chaque  temperament  repond  un 
etat  de  predisposition  diathesique  :  au  temperament  san- 
guin, Farthritisme  ;  au  temperament  nerveux,  la  pre- 
disposition nevropathique  ;  au  temperament  bilieux ,  la 
cholemie  familiale  ;  au  temperament  lymphatique,  la  dys- 
thyroidie  familiale.  Pas  plus  que  pour  les  temperaments, 
cette  classification  n'a  rien  d'absolu  ;  de  meme  qu'il  y 
a  des  temperaments  mixtes ,  il  y  a  des  predispositions 
familiales  multiples,  et  c'est  seulement  schematique- 
ment,  dans  un  but  de  simplification,  et  pour  la  facilite 
des  denominations,  qu'il  faut  admettre  la  classification 
ci-dessus. 

Les  predispositions  morbides  familiales  constituent 
des  amorces  a  Fapparition  des  maladies  familiales  : 
les  maladies  familiales  du  systeme  nerveux  sont 
amorcees  par  la  predisposition  nevropathique ;  cer- 
taines maladies  familiales  du  foie ,  de  la  rate,  du  sang, 
de  la  peau  sont  amorcees  par  la  cholemie  fami- 
liale ;  les  affections  familiales  en  rapport  avec  le  fonc- 
tionnement  des  organes  genitaux,  certaines  affections 
familiales  de  la  peau  et  du  tissu  conjonctif,  peut-etre 
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meme  Themophilie,  paraissent  etre  amorcees  par  la 
dysthyroidie  fainiliale.  II  est  permis  de  supposer, 
quoique  nous  ne  Tayons  pas  constate  directement , 
que  1'arthritisme  amorce  egaiement  des  maladies  fami- 
liales  ;  le  diabete  familial ,  Tobesite  familiale  sont  sans 
doute  dans  ce  cas. 

De  la  connaissance  des  conditions  d'apparition  des 
maladies  familiales  peuvent  etres  tirees  des  regies  pro- 
phylactiques  qui  permettront  aux  diathesiques  de  pro- 
creer  des  descendants  qui,  loin  de  continuer  la  voie 
aberrante  ou  ils  s'engagent,  auront  grande  chance  de 
se  rapprocher  plus  qu'eux  du  type  normal  de  Fespece. 


CONCLUSIONS 


Les  maladies  familiales  sont  le  resultat  de  mutations, 
ou  variations  brusques  du  type  de  Fespece,  analogues 
aux  mutations  que  les  biologistes  ont  etudiees  dans  les 
especes  animales  et  vegetales. 

Gette  analogic  est  complete  quand  il  s'agit  de  con- 
formations vicieuses  familiales,  telles  que  la  poly- 
dactylic,  1'achondroplasie,  la  luxation  congenitale  de  la 
hanche.  Elle  doit  etre  admise  egalement  pour  les  mala- 
dies familiales  proprement  dites. 

Les  maladies  familiales  obeissent  en  effet  aux  memes 
lois  d'apparition  et  de  transmission  que  les  conforma- 
tions vicieuses  familiales;  il  est  en  outre  prouve  que 
quelques-unes  d'entre  elles  sont  la  consequence  directe 
de  conformations  vicieuses  :  ainsi  Fatrophie  familiale 
du  nerf  optique  est  le  resultat  d'une  conformation  fami- 
liale vicieuse  de  Fos  sphenoide. 

Les  conformations  vicieuses  familiales  sont  amorcees 
par  des  variations  insensibles  du  type  morphologique 
normal ;  ainsi  la  luxation  congenitale  de  la  hanche  est 
amorcee  dans  les  ascendants  par  la  torsion  exageree  du 
femur  et  1'inclinaison  trop  grande  de  la  cavite  coty- 
loide;  Tachondroplasie  est  amorcee  par  la  predomi- 
nance de  Tossification  d'origine  enchondrale;  c'est  Tin- 
verse  pour  la  dysostose  cleido-cranienne. 

Les  maladies  familiales  sont  amorcees  de  meme  par 
les  variations  insensibles  du  type  physiologique  humain 
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que  Ton  designe  sous  le  nom  de  temperaments  mor- 
bides  et  de  diatheses;  le  temperament  bilieux  ou  cho- 
lemie  familiale  amorce  les  cirrhoses  familiales,  le 
xanthome  familial,  et  peut-etre  certaines  albuminuries 
et  hemophilies  familiales;  le  temperament  lymphatique 
ou  dysthyro'idie  familiale  amorce  sans  doute  les  oedemes 
familiaux ,  les  dyskeratoses  familiales,  etc.;  le  neuro- 
arthritisme  amorce  certaines  maladies  familiales  du 
systeme  nerveux. 

La  meilleure  prophyloxie  des  maladies  familiales  est 
la  lutte  hygienique  et  dietetique  contre  les  dispositions 
vicieuses  diathesiques  et  contre  les  temperaments  mor- 
bides  correspondants. 
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Achondroplasie,  94,  104. 

Acrocephalie,  76,  77,  78. 
Acromegalie,  309. 
Agnathie,  118. 
Albinisme,  265. 
Albuminurie  cyclique,  290. 
Albuminurie  familiale,  289. 
Alcool     (  Idiosyncrasie     familiale 

pour  T),  318. 
Amnios,  son  role  tdratogene,  28, 

78,  129,  151. 

Amputations  intra-uterines,  63. 
Amyotrophies  familiales,  224. 
Anangioplasie,  22. 
Ancons,  96. 
Anencephalie,  158. 
Aniridie  familiale,  155. 
Aplasie  arterielle,  22. 
Anomalies  auriculaires,  127. 
Anomalies  oculaires,  127. 
Aplasie  moniliforme  du  systeme 

pileux,  262. 
Appendice  coecal,  337. 
Arrets  de  developpement,  18. 
Artere  pulmonaire,  retrecissement 

congenital,  14,  17,  21,  33,  45. 
Arthritisme,  344. 
Atavisme,  60,  322,  332. 
Atlas,  soudure  congenitale  a  1'oc- 

cipital,  189. 
Atrophie    familiale    du    nerf    op- 

tique,  255. 

Atrophie  papillaire  familiale,  251. 
Atrophies  musculaires  familiales, 

224. 
Auriculaires  (anomalies),  127. 

Bassets,  115. 
Becs-de-lievre,  128. 


Boeufs  natos,  97. 

Brides  amniotiques,  78,  129. 

Canitie  precoce,  264. 

Caracteres  dominants,  329. 

Caracteres  latents,  329. 

Castration  parasitaire,  180. 

Gervelet,  atrophie  familiale,  215, 
222. 

Charbon,  315. 

Chiens  bassets,  115. 

Choilonychia ,  266. 

Cholemie  familiale,  302,  341. 

Choree  de  Huntington,  233. 

Choree  familiale  avec  rhumatisme, 
235. 

Cirrhoses,  300. 

Cloison  interventriculaire,  perfo- 
rations, 14,  20. 

Coeur,  malformations,  13  a  56. 

Colobomes  familiaux,  153. 

Compression  intra-ut^rine,  29. 

Consanguinite,  337. 

Coronaire  (sinus  de  la  veine), 
44. 

Coronaires  (arteres),  52. 

Cou  (fistules  bronchiales  du),  134. 

Coude,  69. 

Cuvier  (canal  de),  45. 

Cyanose  familiale,  48. 

Cyclocephalie,  168,  175. 

Daltonisme,  257. 
Degenerescence,  9,  198. 
Dentition,  266. 
Dermatose  bulleuse  heredo-trau- 

matique,  264. 
Dermatose    bulleuse    post-vacci- 

nale,  317. 
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Diabete  sucre,  293. 

Diatheses,  313. 

Diplegie  cerebrale  familiale,  222. 

Dyschromatopsie  familiale,  257. 

Dysostose  cleido-cranienne  here- 

ditaire,  119. 
Dyspepsie,  299. 
Dysplasie  periostalc,  122. 
Dystrophies  anangioplasiques,  22. 
Dysostosesfamilialestardives,125. 

EcLrodactylie,  60,  67. 
Eclromelie,  67,  69. 
Elephantiasis  congenital,  80,  272. 
Endocardite  foetale,  14,  16,  19. 
Epicanthus  familial,  156. 
Epistaxis,  284. 
Erythemes,  275. 
Exencephalie,  167. 
Exostoses  osteogeniques,  125,  243. 
Extremites(malfo Filiations  des), 56. 

Feminisme,  309. 

Fievre  de  Malte,  316. 

Fievre  jaune,  316. 

Fievre  typhoide,  316. 

Fissures  faciales,  127. 

Fistules  branchiales  ,  134. 

Fluctuations,  338. 

Foie,  300. 

Fontanelle    supplementaire  ,    150. 

Fractures  multiples  intra-uterines, 

123. 
Fragilite  osseuse  essentielle,  120. 

Gametes,  191,  329. 

Genu  valgum  double  familial,  69. 

Goutte,  326. 

Grossesse  extra-uterine,  31. 

Gueule-de-loup,  129. 

Hanche  (luxation  congenitale  de 

la),  86. 

Hematurie  familiale,  288. 
Hemi - hypertrophie    congenitale, 

84. 

Hemophilie,  276. 
Hemorragie  cerebrale,  346. 
Hemi-  hypertrophie  congenitale  , 

84. 

Heredite,  320. 

Heredite  des caracteres  acquis,202. 
Heredite  morphologique,  327. 
Heredite  nevropathique,  348. 


Heredo-ataxie  cerebelleuse,  215. 
Hermaphrodisme,  179,  310. 
Hermaphrodisme  familial,  181. 
Ilerpetisme,  344. 
Ilippocratisme  des  ongles,  82. 
Hydramnios,  78,  151. 
Hyperkeratose  generalisee  foetale, 

263. 

Hypertrophie  congenitale,  79. 
Hypospadias  familial,  183. 
Hypothyroi'die  benigne,  304,  306, 

342. 

Ichthyose  familiale,  259,  317. 
Ictere,  301. 

Idiotic  familiale  amaurotique,  223. 
Impregnation  maternelle,  186. 
Incontinence     nocturne    d'urine , 

304. 

Infantilisme,  304,  309. 
Intoxications,  317. 
Iris  (anomalies),  155. 

Jumeaux,  197. 

Keratose  pilaire  familiale,  260. 

Lapins  anotes,  146. 
Lapins  colobomateux,  153. 
Lithiase  biliaire,  305. 
Locomoteur  (maladies  familiales 

du  systeme),  214. 
Lois  de  Mendel,  329. 
Luette  bifide,  129. 
Luxation  congenitale  de  la  hanche, 

86. 

Mains-botes,  25. 

Maladie  de  Basedow,  308. 

de  Friedreich,  216. 

de  Hanot,  300. 

de  Pierre  Marie,  215. 

de  Meige,  271. 

de  Paget,  245. 

de  Quincke,  273. 

de  Roger,  21. 

de   Stokes -Adams,   294. 

de  Thomsen,  231. 

kystique  des  reins,  287. 
Malformations  plastiques,  25. 
Meningite  foetale,  165. 
Mentales  (maladies  familiales), 223. 
Merycisme,  300. 
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Micrognathie ,  118. 
Mort  subitc  familiale,  295. 
Moutons  ancons,  96. 
Moutons  anotcs,  147. 
Mutations,  91,  96,  192,   338. 
Myoclonics  familialcs,  233. 
Myopathies  familiales,  227. 
Myotonies  familiales,  231. 
Myxocdeme,  295,  303. 

Natos,  97. 

Nephrite  familiale,  289. 
Nephrite  par  aplasie  arterielle,22. 
Neuro-fibromatose,  267. 
Noevus,  81. 

Nystagmus    familial     congenital, 
251. 

Obesite,  305. 

Oculaires  (anomalies),  127. 
OEdeme  periodique  familial,  271. 
OEil  (anomalies),  152. 
Oligamnios,  28,  78. 
Ongles,  82,  266. 

Ophtalmoplegies   familiales,    219. 
Oreille  (anomalies),  134. 
Organcs  genitaux  (malformations), 

179. 
Organes     sensoriels      (  affections 

familiales  des),  246. 
Orifice  aortique  absent,  53. 
Orifice  tricuspide  s'ouvrant  dans 

le  ventricule  gauche,  43. 
Os  (maladies  familiales  des),  243. 
Osteogenesis  imperfecta,  120. 
Osteopsathyrosis,  120. 
Otocephalie,  177. 

Paludisme,  316. 
Panachure,  265,  329,  333. 
Paralysie    bulbaire    progressive , 

247. 

Paralysie  faciale  congenitale,  136. 
Paralysie  periodique  familiale,  240. 
Paralysie  pseudo  -hypertrophique, 

228. 
Paraplegic  spasmodique  familiale, 

221. 
Paraplegic    transitoire    familiale, 

239. 
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